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La maladie de Horton est caractérisée par un grand polymorphisme
clinique. Les céphalées, l'altération de l'état général, la pseudo-polyarthrite
rhizomélique et les signes oculaires sont les symptômes les plus fréquemment
observés.

Cependant, de nombreuses atteintes viscérales semblent possibles dont,
notamment, la péricardite.

Cette localisation est rarement décrite: nous en dénombrons une douzaine
de cas dans la littérature.

En 1999, à l'Hôpital Sainte Blandine, à Metz, nous avons eu l'occasion
d'en observer un cas supplémentaire.

Après avoir décrit ce cas clinique, nous rappellerons les caractéristiques
de la maladie de Horton et les étiologies principales des péricardites. Puis nous
passerons en revue les cas retrouvés dans la littérature, afin de discuter, ensuite,
la réalité de l'association péricardite/maladie de Horton, et d'émettre des
hypothèses étio-pathogéniques.
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1/. CAS CLINIQUE
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La patiente, madame A. Amélie, est âgée de 81 ans.

ANTECEDENTS

- absence d'antécédent médico-chirurgical,
- absence de facteur de risque cardio-vasculaire,
- absence de traitement en cours,
- veuve, sans enfant.

HISTOIRE DE LA MALADIE

Le 27 septembre 1999, Mme A. est prise en charge, à son domicile, par le
S.A.M.U., pour malaise sur tachycardie jonctionnelle rapide. Celle-ci se
réduit spontanément, puis récidive, nécessitant l'administration
d'inositide, avec succès.

A L'ADMISSION

L'interrogatoire retrouve la notion d'une altération de l'état général avec
amaigrissement depuis quelques mois (non chiffré), anorexie (dégoût
pour certains aliments, dont les viandes) et asthénie majeure. Les autres
doléances sont une constipation chronique et un flou visuel avec
sensation de baisse de l'acuité visuelle depuis quelques semaines.

L'examen clinique montre une patiente apyrétique, amaigrie (43 kg pour
1m53), au teint grisâtre, avec une pâleur cutanéo-muqueuse.

Les constantes hémodynamiques sont correctes : tension artérielle =
130/70 mmHg, pouls =84/min.

Il n'y a pas d'anomalie cardio-vasculaire : auscultation normale, pas
d'oedème des membres inférieurs, pas de dyspnée, pas de douleur
thoracique, les pouls aux membres supérieurs et inférieurs sont perçus, il
n'y a pas de signe de phlébite.

Le reste de l'examen clinique est sans particularité, notamment absence
d'adénopathie, d'hépatomégalie ou splénomégalie.
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L'électrocardiogramme retrouve un rythme sinusal, régulier, sans trouble
de la repolarisation.

La radiographie thoracique met en évidence une cardiomégalie, sans
autre anomalie.

Biologiquement les anomalies retrouvées sont:

Numération de formule sanguine:
leucocytes: 14600/mm3
dont 10950 neutrophiles

1508 lymphocytes
1825 monocytes
279 basophiles

88 éosinophiles

hématies: 4 140 000/mm3
hémoglobine: 11,4 g/dl
hématocrite: 34,5 %
V.G.M. : 83,2 IJm3
T.C.M.H. : 27,5 pg
C.C.M.H. : 33 g/dl

plaquettes: 719000/mm3

Vitesse de sédimentation (V.S.) : 87/120 mm (1ére heure/2éme heure)
(normale inférieure à 10/20)

Fibrinogène: 8,28 g/l

Temps de prothrombine: 57 %

Gamma GT : 58 UI/I

P. CR. : 97 mg/l
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Le reste du bilan sanguin est normal, à savoir:

TG.O. : 28 UI/I
T G.P. : 18 UI/I
Phosphatases alcalines: 113 UIII
L.DH : 433 UI/I
C.P.K. : 67 UI/I
Bilirubine totale: 11 mg/l
Calcémie: 92 mgll
Natrémie: 137 mEq/1
Kaliémie: 4,9 mEq/1
Chlorémie : 96 mEq/1
Protéinémie: 73 g/l
Glycémie: 1,29 g/l
Cholestérolémie: 1,59 g/l
Triglycéridémie: 0,93 g/l
TS.H. : 1,04 mU1I1

(normale inférieure à 31)
(n. inférieure à 31)
(n.39-119)
(n. 230-460)
(n.15-170)
(n. inférieure à 10)
(n. 81-110)
(n. 135-145)
(n. 3,5-5)
(n.95-115)
(n. 60-83)
(n.0,70-1,10)
(n. 1,00-2,60)
(n. 0,5-1,5)
(n.0,27-4,70)

La gazométrie sanguine montre des signes d'alcalose respiratoire:

pH : 7,55 mmHg
p02: 82 mmHg
pC02 : 17 mmHg
HC03- : 15 mmolll
Sa02: 98 %
Base excess : - 5,7 mmol/l

Au total, nous sommes en présence:

(n.7,37-7,43)
(n. 76-98)
(n. 37-43)
(n.21-29)
(n. 92-99)
(n. -0,2 à +0,2)

- d'un syndrome inflammatoire,
- d'une hyperleucocytose à polynucléaires neutrophiles dominants,
- d'une anémie normocytaire, normochrome, probablement d'origine
inflammatoire (le bilan du fer n'a cependant pas été réalisé).
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LE LENDEMAIN

Une échocardiographie est réalisée mettant en évidence un épanchement
péricardique estimé à 400cc, circonférenciel, avec une bonne fonction
ventriculaire gauche et l'absence de valvulopathie.

Un scanner thoraco-abdominal (voir annexes 2 et 3) confirme cette
importante péricardite et retrouve aussi un petit épanchement pleural
bilatéral, ainsi qu'une lésion hypodense du segment IV hépatique.

Une échographie hépatique qui retrouve cette lésion, correspondant à un
hémangiome.

LE 1er OCTOBRE

L'épanchement est évacué chirurgicalement (drainage), permettant
d'obtenir 200 cc de liquide citrin, dont la mise en culture restera stérile.
Nous ne disposons pas d'analyse cyto-chimique de ce liquide, ni d'étude
anatomo-pathologique du tissu péricardique.

LE BILAN ETIOLOGIQUE SE POURSUIT

Biologie complémentaire: - anticorps antinucléaires: négatifs
- anticorps anti-phospholipides : positifs
(54 U.GPL, pour une normale inférieure à 15)
- agglutinines irrégulières: négatives,
- test au latex: négatif,
- Waaler-Rose : négatif,
- électrophorèse des protéines sériques:
hypoalbuminémie : 44,6 % (normale entre 55 et
66 %), soit 31,6 gll, et élévation des alpha 2
globulines: 17,7 % (normale entre 8 et 13), soit
12,5 gll,
- immuno-électrophorèse des protéines
sériques: absence d'anomalie,
- temps de céphaline activée: normale,
- sérologies l-l.l.V, hépatites B et C : négatives.
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Intradermo-réaction à la tuberculine : négative.

Recherche du bacille de Koch dans les urines: négative.

Gastroscopie: normale.

Fibroscopie bronchique: normale.
L'étude anatomo-pathologique d'un fragment de biopsie bronchique et

d'un frottis de liquide d'aspiration bronchique ne montre pas de cellule
suspecte de malignité. La recherche de bacille de Koch après culture est
négative.

Consultation ophtalmologique: oedème papillaire gauche.

Scanner encéphalique: hypodensités des deux hémisphères cérébelleux
faisant évoquer des séquelles d'accidents vasculaires ischémiques.

Finalement, le 13 octobre, une biopsie d'artère temporale est réalisée
devant un aspect induré et non pulsatile de celles-ci.
L'examen anatomo-pathologique montre des lésions typiques de la
maladie de Horton : épaississement fibreux de l'intima, thrombose intra­
luminale, dislocation de la Iimitante élastique interne, infiltrat
inflammatoire granulomateux prédominant sur la media, avec présence de
cellules géantes (voir annexes 4 et 5).

EVOLUTION

- une corticothérapie par prednisolone, à la dose de 50 mg par jour est
débutée le 11 octobre.

- on note une amélioration rapide de l'état général (poids = 48 kg le 1er
novembre) et une normalisation des paramètres biologiques
inflammatoires: P.C.R. normale et V.S. à 18/45 mm le 20 octobre.
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- l'hospitalisation est émaillée d'incidents:

* une infection urinaire à Escherichia Coli, le 29 septembre,
nécessitant une antibiothérapie par amoxicilline et acide
clavulanique,

* une récidive de tachycardie jonctionnelle, le 5 octobre,
nécessitant un court séjour en unité de soins intensifs et la
mise sous anti-arythmique au long cours (vérapamil),

* la nécessité de mettre la patiente en isolement respiratoire
et l'instauration d'une antibiothérapie par ciprofloxacine, à
compter du 14 octobre, suite à la découverte, après culture
du liquide d'aspiration bronchique, d'un Burkholderia
Cepacia multi-résistant.

La patiente quitte l'hôpital, le 4 novembre 1999, avec 50 mg par jour de
prednisolone, vérapamil, et supplémentation calcique et potassique.

SUIVI ULTERIEUR

Janvier 2000 : Mme A. se remet lentement d'une fracture du col du fémur
survenue il y a 1 mois (traitée par ostéosynthèse).
L'état général est bon. L'examen clinique est satisfaisant.

Sur le plan biologique, la V.S. est dans les limites de la normale (18 mm à
la 1ère heure).

Une échocardiographie est faite et s'avère normale, ainsi qu'une
échographie hépatique.

Une scintigraphie myocardique au thallium, sensibilisée par injection de
persantine est, elle aussi, normale.
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Avril 2000 : L'état général est satisfaisant, l'examen clinique sans
particularité. Les constantes biologiques (V.S. notamment) sont dans les
limites de la normale.
Aprés une décroissance posologique progressive, de 5 mg tous les 15
jours depuis février, la corticothérapie est arrêtée mi-avril.

Juin 2000 : L'état clinique est bon, mais sont notés de discrets oedèmes
des membres inférieurs.

Biologiquement, la V.S. est remontée à 42/72 mm, et l'hémoglobine est à
10,2 g/dl.

L'électrocardiogramme est normal.

L'échographie cardiaque retrouve un petit épaississement du péricarde
en antérieur, et une insuffisance mitrale mineure.

La patiente est remise sous 15 mg par jour de prednisolone, avec une
supplémentation calcique et en vitamine D. Un traitement diurétique est
également instauré (association d'hydrochlorothiazide et d'amiloride).

Août 2000

Mme A. se porte bien et les oedèmes des membres inférieurs ont disparu.
Elle prend 10 mg/jour de prednisolone.

Biologiquement, La V.S. est à 32/50 mm, et la P.C.R. à 41 mg.
Les anticorps anti-phospholipides sont négatifs.

Echographiquement, on note un épanchement péricardique localisé à la
paroi latérale du ventricule droit. Il n'existe pas d'autre anomalie.

On augmente à nouveau la posologie à 15 mg/jour.
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Octobre 2000

L'état clinique est satisfaisant.

Biologiquement, les paramètres de l'inflammation ont retrouvé des valeurs
sub-normales: V.S. : 12/20 mm, P.C.R. : 11 mg/!.

On opte pour une décroissance posologique très progressive de 2.5 mg
par pallier de 1 mois, jusqu'à 5 mg/jour. Cette décroissance est motivée
par l'antécédent de fracture du col du fémur sur terrain ostéoporotique.

Janvier 2001

Mme A. se porte bien, mais se plaint d'asthénie.

Biologiquement, les paramètres inflammatoires sont une nouvelle fois
élevés: V.S. : 80/120 mm, P.C.R. : 37 mg/!.

On repasse à 10 mg/ jour de prednisolone au long cours.

Février 2001

V.S. : 11/23

Mars 2001

V.S. : 8/16 mm
P.C.R. : 9 mg/I

Mai 2001

V.S. : 26/54
P.C.R. : 9 mg/I

Mme A. se porte bien.
Il n'y a plus d'épanchement péricardique.

L'évolution des principaux paramètres biologiques de Mme A. au cours du temps
est reprise dans un tableau en annexe 1.

- 26 -



11/. LA MALADIE DE HORTON
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1°) HISTORIQUE

La première description clinique de la maladie de Horton est faite en
1890 par Huntchinson. Celui-ci rapporte le cas d'un octogénaire qui
présentait une induration et une inflammation des artères temporales à
l'origine d'une telle douleur qu'il ne pouvait pas porter de chapeau (1).

Ce n'est qu'en 1932, que Horton définit cette entité anatomo-c1inique
qu'il dénomme "arteritis of the temporal vessels" (artérite des vaisseaux
temporaux) (2).

En 1941, Gilmour établit que les artères temporales ne sont pas les
seules à être atteintes et que cette pathologie touche, en fait, l'aorte et ses
branches. Il met en évidence, également, la présence de cellules géantes
dans la paroi des artères lésées, qui l'amène à dénommer cette maladie
"giant cell arteritis" (artérite à cellules géantes) (3).

Plus tard, en 1960, Paulley souligne le polymorphisme clinique de cette
maladie avec, notamment, la gravité des atteintes ophtalmologiques et
cardio-vasculaires, et son association fréquente à la pseudo-polyarthrite
rhizomélique (4).

Depuis, les publications ont été nombreuses, soulignant notamment la
grande diversité des expressions cliniques de la maladie.

2°) DEFINITION

La maladie de Horton, ou artérite giganto-cellulaire (giant cell arteritis
pour les anglo-saxons), ou encore artérite temporale (temporal arteritis) a
une définition essentiellement histologique.

En effet, il s'agit d'une panartérite inflammatoire sub-aiguë, oblitérante,
du sujet âgé, touchant les artères de moyen et gros calibres, de topographie
segmentaire et plurifocale, prédominant dans le territoire céphalique
(branches de la carotide externe et particulièrement artères temporales
superficielles) mais capable de diffuser à tous les gros troncs artériels, et
d'étiologie indéterminée.
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La définir cliniquement est plus délicat. Cependant, on s'accorde à
décrire une triade comportant : une altération de l'état général (fièvre,
asthénie, amaigrissement), des céphalées et des signes rhumatismaux; l'un
ou plusieurs de ces éléments pouvant être isolé ou, au contraire, absent du
tableau clinique (voir chapitre 5°).

3°) HISTOLOGIE

a) Critères histologiques de la maladie de Horton

Les 4 critères histologiques les plus fréquemment retrouvés sont:

1) une destruction des cellules musculaires lisses de la media de
l'artère,

2) un infiltrat inflammatoire granulomateux des tuniques artérielles,
prédominant au niveau de la media, et comportant des
histiocytes, des lymphocytes, des polynucléaires et des
plasmocytes, et qui fait suite aux foyers de nécrose constatés
initialement,

3) une fragmentation et destruction de la limitante élastique interne,

4) une fibrose de l'intima, concourant à la sténose de l'artère.

D'autres éléments sont être retrouvés de façon moins constante,
mais contribuent au diagnostic:

- la présence de cellules géantes au niveau du granulome
inflammatoire (dans 73 % des cas),
- la présence d'un thrombus dans la lumière artérielle (88 % des
cas),
- une inflammation péri-vasculaire des vasa vasorum (dans la moitié
des cas) (5).

En pratique, le diagnostic de maladie de Horton repose sur l'étude
anatomo-pathologique d'une BIOPSIE D'ARTERE TEMPORALE.
Cet examen est rapide, et le diagnostic peut être posé en 12 ou 24
heures.
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Il consiste à étudier, en microscopie optique, des coupes transversales de
ces artères, qui sont de moyen calibre et de type musculaire.

Cependant, il convient de se méfier des faux-négatifs, qui
représenteraient de 13 à 32 % des cas, selon les études (6) (7). En
moyenne, une biopsie sur cinq serait négative alors que le patient est
porteur d'une maladie de Horton. Ceci s'explique par le caractère
segmentaire et focal de l'atteinte artérielle.

Pour augmenter la sensibilité de cet examen, il conviendrait de
prélever un fragment d'artère long (3 cm), de faire une biopsie
controlatérale si la première s'avère négative et que la présomption
clinique est forte. Certaines études montrent qu'il est également possible,
grâce au doppler couleur (ultrasonographie), de repérer les zones
d'artères sténosées ou rétrécies où la biopsie a le plus de chances d'être
positive (8).

b) diagnostic différentiel histologique (9) (10)

Dans certaines maladies systémiques, on peut observer des lésions
de vascularite dont l'aspect est superposable à celui de la maladie de
Horton. Cependant les données cliniques, épidémiologiques et
biologiques associées aux éléments histologiques permettent peu
d'erreurs de diagnostic.

Nous citerons toutefois, ici, les autres vascularites systémiques aux
aspects histologiques proches de ceux de l'artérite temporale:

- la maladie de Takayashu : a les mêmes caractéristiques
histologiques. Cependant, les lésions concernent les vaisseaux de
gros calibre, dont, notamment, la crosse aortique et ses branches,
et ne donne jamais de signes temporaux.
La population touchée est tout a fait différente: il s'agit surtout de
femmes (90 %), jeunes (entre 10 et 30 ans majoritairement), vivant
en (ou originaire de) Asie ou Amérique du Sud.

- la périartérite noueuse: donne des aspects histologiques proches,
à la différence qu'on observe volontiers un infiltrat inflammatoire
dans toutes les tuniques de la paroi artérielle et notamment
l'adventice, ainsi que les tissus péri-vasculaires.
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Les atteintes sont plutôt musculaires et viscérales (rénales et
cutanées) alors qu'elles sont rares dans la maladie de Horton.

- la granulomatose de Wegener : a également des aspects
histologiques proches, mais touche essentiellement les artères
bronchiques, des voies aériennes supérieures et des reins,
aboutissant à un tableau clinique dominé par des manifestations
respiratoires, oto-rhino-laryngologiques, rénales et parfois cutanées
et ophtalmologiques (inflammations).

- l'angéite allergique granulomateuse de Churg et Strauss: touche
les artères de tout calibres, mais également les veines. La principale
différence histologique est la prédominance de polynucléaires
éosinophiles dans l'infiltrat inflammatoire.
Cliniquement, l'atteinte respiratoire prédomine (asthme, insuffisance
respiratoire...), associée parfois à des signes cutanés (purpura,
nodules...). Et, biologiquement, il existe une hyper-éosinophilie.

- les vascularites d'hypersensibilité : telles que le purpura
rhumatoïde, la maladie sérique, le lupus érythémateux disséminé, le
syndrome de Sjëgren, la polyarthrite rhumatoïde... ont des
caractéristiques cliniques et biologiques telles que le diagnostic est
posé sans avoir recours à une étude histologique.

4°) EPIDEMIOLOGIE

a) âge

La maladie de Horton touche la personne de plus de 50 ans, avec
une incidence qui augmente avec l'âge.
Les cas survenant avant la cinquantaine doivent plutôt être rattachés à la
maladie de Takayashu.

b) sexe

Il existe une prédominance féminine, avec un rapport de 2/1 (63 %
de femmes, selon l'étude de F. L10Z0N, qui regroupe plus de 700 cas).
Celle-ci ne s'explique pas uniquement par la prédominance féminine dans
la population âgée en général (11).
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c) incidence - prévalence

De nombreuses études épidémiologiques ont tenté de déterminer la
fréquence de la maladie.
P. DUHAUT en a regroupé une vingtaine (basées sur la population et sur

des registres hospitaliers) et a constaté que:
- l'incidence de la maladie dans la population générale varie de 5 à
9 pour 100 000 habitants par an, selon les études,
- sa prévalence est de 200 cas pour 100 000 chez la population de
plus de 50 ans (12).

d) race

La fréquence de la maladie est 7 fois plus élevée dans la race
blanche que dans la population noire (5).

e) facteurs génétiques

La présence de l'antigène HLA DR4 dans la maladie de Horton est
le seul facteur de risque formellement établi à ce jour. Il est présent chez
40 % des malades atteints d'artérite giganto-cellulaire, contre 20 % dans
la population témoin (13).

f) rôles des infections virales

Plusieurs études épidémiologiques ont permis de mettre en
évidence des pics d'incidence saisonniers (pics hivernaux) et annuels
(avec cycles de 7 ans). Ceci fait poser la question d'une éventuelle
étiologie infectieuse.

Certains auteurs retrouvent une association statistiquement
significative avec le Parvovirus 819 (14), d'autres avec le Human
Papilloma Virus de type 1 (15), mais ces constatations ne permettent pas
de conclusion formelle pour l'instant.
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5°) PATHOGENIE

La seule certitude, à ce jour, dans la pathogénèse de l'artérite
giganto-cellulaire, est l'implication du système immunitaire.

Celui-ci fait appel aux lymphocytes T, essentiellement de type CD 4,
qui, par l'intermédiaire de l'interféron gamma qu'ils synthétisent:
- stimulent des macrophages dans la paroi artérielle; ceux-ci, grâce à des
enzymes de type métalloprotéinases, détruisent la media et la limitante
élastique interne,
- entraînent la formation de cellules géantes (plurinucléées), qui sont
responsables de la prolifération intimale et de la thrombogénèse, par la
synthèse de Platelet Dérived Growlh Factor (VEGF) (16).

Le grand point d'interrogation concerne le caractère focal et
segmentaire de ce processus. Il semblerait que celui-ci soit guidé par un
(des) antigène(s) présent(s) dans la paroi de certaines artères et
s'exprimant chez certains individus, ayant probablement une
prédisposition génétique, et sous l'influence de facteurs extrinsèques
encore inconnus (5).

6°) MANIFESTATIONS CLINIQUES CLASSIQUES

L'installation des symptômes est souvent progressive. Toutefois, le
début peut être brutal, simulant parfois une pathologie infectieuse du fait
de la fièvre par exemple.
Dans près de trois-quart des cas (17), la maladie se présente par les
symptômes classiquement décrits de maladie, à savoir:

a) altération de l'état général

Elle est quasi-constante et peut comprendre : une asthénie, une
anorexie, un amaigrissement (dans 50 % des cas), des sueurs nocturnes,
une fièvre (dans 50 % des cas) (17), parfois supérieure à 39° (5).
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b) signes d'artérite temporale

Ils consistent en :

- des céphalées (dans 55 à 70 % des cas) tenaces, pulsatiles,
insomniantes, résistantes aux antalgiques habituels, parfois exacerbées
ou déclenchées par le toucher, la mastication...
Elles sont de topographie temporale, fronto-temporale ou diffuse.

- des signes locaux ,dans 30 % (17) à 60 % (6)(7) des cas, avec une
inflammation, une induration des artéres temporales superficielles qui
sont tortueuses et perdent leur pulsatilité.

- une claudication des mâchoires: dans environ 30 % des cas (17).

c) signes rhumatismaux

Il s'agit de la PSEUDO-POLYARTHRITE RHIZOMELIQUE (P.P.R.),
qui est présente dans 40 à 50 % des cas (6)(7).
Celle-ci correspond à des myalgies et des arthralgies des ceintures
scapulaires et/ou pelviennes, d'allure inflammatoire, exacerbées par la
palpation , entraînant un enraidissement des articulations et une
impotence fonctionnelle.

Notons, à ce sujet, que la P.P.R. et la maladie de Horton ont
longtemps été considérées comme faisant partie de la même entité
nosologique. Désormais, il est établi que ce sont deux ensembles
différents avec une intersection commune. Il existe en effet des P.P.R.
isolées, qui ne développent jamais d'artérite temporale et qui ont d'autres
étiologies (autres collagénoses, néoplasies, polyarthrite rhumatoïde à
début rhizomélique...).

d) signes ophtalmologiques

Autrefois très fréquents et graves du fait de l'absence de traitement,
ils étaient présents chez au moins 50 % des patients au cours de
l'évolution de leur maladie (18).
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A l'heure actuelle, ils se rencontrent encore chez un tiers des
patients sous forme d'une baisse de l'acuité visuelle, d'une diplopie, d'un
ptosis, d'une amaurose ...
La redoutable cécité brutale inaugurale se voit encore dans 1 à 4 % des
cas (avec 75 % de risques qu'elle se bilatéralise en l'absence de
traitement efficace et rapide) (5). Elle est causée par une thrombose de
l'artère centrale de la rétine, ou, moins, fréquemment, par une
neuropathie optique ischémique.

JO) MANIFESTATIONS PLUS RARES ET ATYPIQUES

Nous ne citerons que les manifestations les plus fréquemment retrouvées
dans la littérature.

- manifestations psychiatriques: elles seraient présentes chez 40 % des
patients et se traduisent par de l'anxiété, une dépression, une hyper­
émotivité ou un syndrome confusionnel (19).

- respiratoires: essentiellement à type de toux sèche, nocturne, dont la
caractéristique principale est la corticosensibilité, elle se voit chez 10 à
30% des patients (5)(19). Dans une étude portant sur 260 patients
atteints de maladie de Horton, une toux irritative associée à une fièvre a
èté retrouvée chez 21 d'entre eux, se présentant comme le symptôme
inaugural de la maladie (17).
Dans quelques cas des pleurésies ont èté décrites (21).

- O.R.L. : une dysphagie est fréquemment observée (21 % des cas, selon
l'étude de DUTOIT) (20).

- rhumatologiques: en dehors de la P.P.R., il existe, dans près de 4 %
des cas, des polyarthrites séronégatives (5) et, plus rarement, des
monoarthrites (du genou notamment).
Il est signalé de fréquentes myalgies qui n'entrent pas dans le cadre
d'une P.P.R.

- neuroloaiQues centrales : elles représentent, avec les atteintes
cardiaques et aortiques, l'une des principales causes de décès chez les
patients atteints de maladie de Horton. On constate 3 à 7 % d'accidents
vasculaires cérébraux (dans tout les territoires), mais cette fréquence
reste difficile à estimer du fait de l'athéromatose fréquente à cet âge (11).
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- rénales: les cas d'insuffisance rénale sont exceptionnels, par contre on
note une hématurie microscopique dans 10 % des cas (19).

- neurologiques périphériques: mononévrites (surdité brutale par atteinte
de la huitième paire de nerfs crâniens, sciatique ...), multinévrites ou
polynévrites sont constatées chez 14 % des malades (11).

- artérielles distales : surtout présentes au niveau des membres
supérieurs, elles se manifestent par des phénomènes de Raynaud, une
claudication intermittente, une inégalité tensionnelle aux deux membres,
une abolition des pouls. Leur fréquence est de 4 à 10% (11).

- artérielles proximales: l'aortite. Anévrysme, dissection, insuffisance
aortique, sont responsables du décès des malades dans 3 à 12 % (22).
Les patients atteints de maladie de Horton ont 17 fois plus de risque de
développer un anévrysme de l'aorte thoracique qu'un sujet de la même
tranche d'âge exempt de la maladie (23).

- cardiaques : il existe des cas documentés histologiquement qui
démontrent la présence d'une coronarite avec thrombus intra-luminal (24).
La maladie de Horton peut donc être responsable d'angor et d'infarctus
du myocarde. Mais l'athéromatose étant fréquente à cet âge, il est
extrêmement difficile de déterminer quelle proportion des accidents
coronariens est imputable à l'artérite giganto-cellulaire, surtout en
l'absence de données anatomo- pathologiques systématiques.
Les autres atteintes cardiaques possibles sont les cardiomyopathies
non obstructives et les épanchements péricardiques, qui font l'objet de ce
travail.

- digestives: essentiellement hépatiques, à type d'anomalies biologiques,
il s'agit de cholestases anictériques le plus souvent.
Plus rarement, on a signalé des images échographiques nodulaires intra­
hépatiques, hypo ou hyper échogènes, disparaissant sous corticothérapie
(19).

- cutanéo-muqueuses : dominées par la nécrose de la langue, qui est
retrouvée dans 4 cas sur les 260 de l'étude pré-citée (17). Mais
également la nécrose du scalp qui s'observe tout de même dans 1 % des
cas (20). On a signalé par ailleurs la possibilité de lésions d'érythème
noueux.

De façon tout a fait exceptionnelle, voire anecdotique, sont signalés des
cas d'artérite avec ischémie mammaire, ovarienne, utérine ...
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80
) MANIFESTATIONS BIOLOGIQUES

a) Syndrome inflammatoire

- accélération de la vitesse de sédimentation (V. S.) : souvent supérieure à
100 mm à la première heure (pour une normale inférieure à 10), c'est le
principal élément diagnostique biologique de la maladie de Horton.
Cependant une V.S. normale ne doit pas faire écarter le diagnostic, car il
existe de 4 % (20) à 8 % (7) de formes à V.S. normale.

- augmentation du fibrinogène: constatée dans 68 % (7) à 95 % (11) des
cas selon les séries d'études.

- augmentation des protéines de l'inflammation : protéine C réactive
(P.C.R.), orosomucoïde, haptoglobine, sont élevées de façon quasi­
constante. 95 % des patients ayant une forme de la maladie à V.S.
normale, ont une P.C.R. élevée.

b) perturbations de la numération de formule sanguine

anerme inflammatoire hypochrome, normo ou microcytaire,
arégénérative, elle est présente dans 55 à 87 % des cas (5).
- hyperleucocytose: avec polynucléose neutrophile, dans 1/3 à 2/3 des
cas (5)(7)
- thrombocytémie : dans 28 à 68 % des cas (5).

c) modifications de l'électrophorèse des protéines sériques

- une élévation de l'alpha2 globuline est très fréquente: 95 % des cas (6).
- une hypoalbuminémie se voit dans 2/3 des cas (11).

d) perturbations du bilan hépatique

Comme nous l'avons vu précédemment, il s'agit essentiellement
d'une élévation des phosphatases alcalines (cholestase anictérique)
constatée chez 44 % (7) à 69 % (25) des malades.
Une cytolyse modérée (élévation des T.G.O. et T.G.P. de 1,5 à 2 fois la
normale) se voit dans 1/4 des cas (7).
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e) anticorps anti-phospholipides

Leur fréquence, chez les patients atteints par la maladie de Horton,
varie de 20 % (26) à 51 % (27) selon les séries d'études, mais toujours
avec une différence statistiquement significative par rapport à une
population témoin.
On connaît le syndrome des anticorps anti-phospholipides correspondant
à une association de phénomènes thrombotiques veineux et artériels
récidivants et de pertes foetales répétées. Ces anticorps sont également
associés à des maladies systémiques telles que le lupus érythémateux
disséminé.
Ils pourraient expliquer le phénomène de thrombogénèse qui peut
survenir aux cours de l'artérite giganto-cellulaire, mais rien n'est
formellement démontré à ce jour. Et, quoi qu'il en soit, leur présence, pour
l'instant, ne peut constituer une aide au diagnostic de la maladie de
Horton.

f) biologie urinaire

La principale anomalie, nous l'avons vu, réside en une hématurie
microscopique, chez 10 % des patients (19).

Toutes ces anomalies ont la particularité de régresser ou disparaître
rapidement (en quelques jours ou semaines) après instauration d'une
corticothérapie à dose efficace (voir paragraphe suivant).

9°) TRAITEMENT

Le principal objectif du traitement dans la maladie de Horton est d'éviter
la redoutable complication ophtalmologique qu'est la cécité brutale.

Jusqu'en 1950, il n'était pas connu de traitement efficace dans l'artérite
temporale.

A cette date furent effectués les premiers essais de corticothérapie (28).

Actuellement, il s'agit toujours du traitement de référence dans la maladie
de Horton, car c'est celui qui se montre le plus efficace.

- 38 -



Son effet est spectaculaire car la symptomatologie clinique s'améliore très
rapidement après son instauration: la fièvre disparaît souvent en moins de 24
heures, les céphalées et l'altération de l'état général en quelques jours. Les
anomalies biologiques se normalisent en quelques semaines (11).

De façon classique et habituelle, le schéma thérapeutique comprend:

- une dose d'attaque: qui est généralement de l'ordre de 1 mg par Kg et par jour
de prednisone.
Cette dose d'attaque est maintenue pendant 15 à 30 jours, ou jusqu'à disparition

des signes cliniques et normalisation des paramètres biologiques.
Un bolus intra-veineux de 80 à 100 mg/jour de méthylprednisolone peut être
effectué en début du traitement, notamment en cas d'atteinte oculaire (amaurose
brutale) (11).

- une décroissance posotoçioue progressive, par paliers de 10 % par semaine, le
plus souvent, peut ensuite être envisagée. On poursuit cette décroissance jusqu'à
l'arrêt total de la corticothérapie, ou bien jusqu'à une dose minimale dite
"d'entretien", que l'on maintient plusieurs mois, en se laissant guider par l'état
clinique et les paramètres biologiques du patient (5).

Cependant, au cours du traitement, on assiste à des reprises évolutives
dans 26 à 87 % des cas, surtout au cours de la première année (5). Il convient
alors de procéder à une augmentation de la posologie, ou à la reprise du
traitement si celui-ci a été interrompu.

L'arrêt de la corticothérapie semble possible chez seulement 1/3 des
patients au bout de 18 à 36 mois de traitement (5). Chez les autres 2/3, on assiste
à une reprise évolutive de la maladie dans les mois qui suivent l'arrêt de celui-ci.

Cependant, des études récentes tendent à prouver que:

- d'une part, le bolus intra-veineux initial de prednisolone est inutile dans
les formes non compliquées,

- d'autre part, une dose initiale de 50 mg/jour, voire même, selon certains
auteurs, de 25 mg/jour, semble suffisante pour obtenir une oculoprotection.
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- enfin, une décroissance posologique rapide est indiquée (afin d'obtenir
une dose de 10 mgljour de prednisone au bout de 6 mois, par exemple), dans le
but de réduire l'incidence des complications iatrogènes, notamment chez la
personne âgée de plus de 75 ans (29).

Nous ne citerons que brièvement les autres alternatives thérapeutiques,
qui sont parfois utilisées en cas de contre-indication ou de résistance aux
corticoïdes:

- la dapsone, qui permet, en association avec les corticoïdes, de diminuer
la dose de ceux-ci. Mais elle présente des effets secondaires possibles non
négligeables (hémolyse, agranulocytose, éruptions cutanées ...),

- les antipaludéens de synthèse (chloroquine) en association avec les anti­
inflammatoires non stéroïdiens (A.I.N.S.) ou les corticoïdes,

- les A.I.N.S. qui sont actifs sur les signes généraux et rhumatologiques
mais sans effet sur les signes artériels,

- les immunosuppresseurs (cyclophosphamide, méthotrexate) qui ont été
parfois utilisés dans les cas ne cédant pas à des doses élevées de corticoïdes.

10°) EVOLUTION

La mortalité, dans la maladie de Horton, peut être estimée à 5 % (30),
principalement, nous l'avons vu, par infarctus du myocarde, rupture aortique, ou
accident vasculaire cérébral.

Nous ne reviendrons pas sur les complications que cette pathologie peut
avoir. Par contre, il convient de citer ici les complications imputables à la
corticothérapie, qui sont principalement (d'aprés les études faites chez les
patients atteints d'artérite temporale) :

- les complications infectieuses (près de 30 % des cas, surtout à type de
pneumopathies) (17),
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- l'ostéoporose (constatée chez 28 % des patients traités) (20), se manifestant
surtout par des tassements vertébraux, fractures de l'extrémité supérieure du
fémur et du bassin (17),

- l'apparition ou l'aggravation d'une hypertension artérielle (26 %) (20),

- les ulcères digestifs,

- l'aggravation ou l'apparition d'un diabète (10 %) (5),

- la myopathie cortisonique (9 %) (5),

- le syndrome Cushingoïde,

- les complications psychiatriques (syndrome dépressif, états d'agitations,
confusion) qui seraient présentes chez 1 patient traité sur 10 (17).
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IV. LES PERICARDITES
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La péricardite est une inflammation de la séreuse du péricarde.
Il existe des formes aiguës, ou subaiguës, qui sont sèches ou liquidiennes, et la
forme chronique constrictive (31).

2°) SEMEIOLOGIE

a) cliniquement

La péricardite se manifeste par:

- une fièvre, fréquemment,
- une dyspnée, majorée par le décubitus, améliorée par la position assise,
- une douleur précordiale, souvent à type de brûlure, de constriction,
majorée par l'inspiration profonde et le décubitus, s'atténuant en position
assise. Elle est trinitro-résistante.
- à l'auscultation, un frottement péricardique, souvent fugace et localisé,
manquant dans 1/3 des cas (31) et un assourdissement des bruits du
coeur.

b) radiologiquement

Une cardiomégalie est observée si l'épanchement est abondant
(supérieur à 250 ml) et donne à la silhouette cardiaque un aspect en
"théière" ou en "carafe".

c) électrocardiographiquement

Il existe:

- des troubles diffus de la repolarisation avec successivement : sus­
décalage du segment ST, puis ondes T plates, puis segment ST
isoélectrique avec ondes T négatives,
- un micro-voltage des complexes QRS, inconstamment,
- des troubles du rythme, parfois à type d'extrasystoles, de fibrillation,
mais souvent transitoires,
- un sous-décalage du segment PO ou PR, dans 1/3 des cas, ayant une
bonne valeur diagnostique.
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On constate souvent un décalage des signes électrocardiographiques
avec les signes cliniques: au début l'électrocardiogramme peut être tout
à fait normal, par contre les anomalies peuvent persister jusqu'à 2 mois
après la guérison clinique.

d) échographiguement

On a confirmation du diagnostic (sauf en cas de péricardite sèche)
avec présence d'un espace vide d'écho entre les deux feuillets
péricardiques. Ce décollement est plus ou moins large selon l'abondance
de l'épanchement.

e) cas particulier de la tamponnade

Elle survient en cas d'accumulation rapide ou massive de liquide
dans la cavité péricardique.
La symptomatologie clinique est identique, mais s'y ajoutent un collapsus
tensionnel, une orthopnée, une pâleur ou une cyanose, une tachycardie
extrême, une hépatomégalie douloureuse, une turgescence des veines
jugulaires. On retrouve un pouls paradoxal : baisse de la pression
artérielle d'au moins 10 mmHg au cours de l'inspiration.
A l'auscultation, il existe un assourdissement des bruits du coeur, parfois
un galop.
A l'échocardiographie, il existe, en plus d'un épanchement abondant, un
écrasement de la cavité ventriculaire droite, avec inversion du mouvement
septal, décrit alors comme "paradoxal".

3°) ETIOLOGIES

a) infectieuses

- bactériennes: devenues rares, elles se voient encore surtout chez le
nourrisson et le jeune enfant, et ont pour origine un foyer septique de
proximité (pleural, pulmonaire, médiastinal. ..) ou à distance dans le cadre
de septicémies.
Le diagnostic se fait sur l'étude bactériologique du liquide péricardique,
qui met en évidence un staphylocoque dans la majorité des cas.
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- tuberculeuse: elles sont encore fréquentes: E. DUPASQUIER, dans
son étude de 30 cas de péricardites aiguës, en retrouve deux (32).
Le diagnostic repose sur le virage des réactions tuberculiniques et/ou sur
la mise en évidence d'autres localisations du bacille de Koch (pulmonaire,
urinaire ...).

• virales : elles sont souvent d'évolution bénigne, mais récidivantes
(notamment si une corticothérapie est entreprise).
Les principaux virus incriminés sont le virus grippal, les Echo virus, le
virus coxsackie de type B, l'Ebstein Barr Virus, le H.IV ...
L'enquête virologique est souvent négative. Le diagnostic repose sur la
notion d'une infection grippale ou pseudo-grippale, respiratoire, dans les
semaines précédentes.
Il s'agit, en fait, d'un diagnostic d'élimination. Mais elles représenteraient
tout de même 36 % des péricardites aiguës (32).

. parasitaires : elles sont trés rares; se voient dans les cas
toxoplasmose, histioplasmose, aspergillose, amibiase ...

b) auto-immunes

- rhumatismales: elles entrent dans le cadre d'un rhumatisme articulaire
aigu. En plus du contexte clinique, le diagnostic repose sur la présence
d'anticorps anti-streptolysine 0 dans le sérum et/ou de streptocoque
Béta-hémolytique du groupe A au niveau de la gorge.

- collagénoses : le plus souvent il s'agit d'un lupus érythémateux
disséminé ou d'une polyarthrite rhumatoïde, mais sont décrites également
des péricardites associées à des sclérodermies, des périartérites
noueuses, des maladies périodiques, et, à des maladies de Horton.

c) autres étiologies

- infarctus du myocarde : que ce soit à la phase aiguë (faisant alors
craindre une rupture myocardique) ou jusqu'à la sixiéme semaine (on
parle alors de syndrome de Dressler), la péricardite est une complication
fréquente de l'infarctus du myocarde.
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- insuffisance rénale: la péricardite urémique est très fréquente chez le
sujet insuffisant rénal, même dialysé. E. DUPASQUIER, dans son étude,
en note 7 cas sur les 30 péricardites observées (32).

- néoplasiques: en dehors du mésothéliome primitif du péricarde, qui est
exceptionnel, on peut observer des localisations secondaires
péricardiques au cours des maladies de Hodgkin, des lymphomes malins
non Hodgkiniens, des leucémies, des cancers de l'oesophage, du sein,
des bronches, ...

- au cours de l'insuffisance cardiaque : qu'elle qu'en soit la cause :
valvulopathie, cardiomyopathie dilatée, cardiomyopathie obstructive,
cardiomyopathie rythmique ...

- post-radiques : après irradiation sur le médiastin essentiellement. Elles
évoluent, dans 75 % des cas, vers une péricardite constrictive (33).

- post- péricardotomie,

- post-traumatiques,

- au cours de la dissection aortique,

- au cours du myxoedème,

- toxiques : des cas ont été rapportés à la prise d'hydralazine, de
doxorubicine, de phénylbutazone...

4) TRAITEMENT

Il est évidemment étiologique.
Un drainage péricardique doit être effectué en cas de tamponnade ou de
mauvaise tolérance clinique, ou encore pour aider au diagnostic
étiologique (ponction-biopsie, étude cyto-chimique, mise en culture du liquide).
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\1. PERICARDITE ET MALADIE DE HORTON
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n REVUE DE LA LITTERATURE

A ce jour, on dénombre 12 cas de péricardites associées à une maladie
de Horton dans la littérature internationale.

CASW1

Il date de 1948 et s'agit du premier cas signalé. L. KAYE décrit 7
observations de maladie de Horton, dont une qui lui paraît particulièrement
intéressante (34).

Un patient âgé de 63 ans est hospitalisé en raison de céphalées intenses,
temporales, d'une claudication de la mâchoire, de sueurs nocturnes, d'une
asthénie et d'une fébricule (37"7).
Biologiquement, la V.S. est accélérée (31 mm à la première heure) et il existe une
hyperleucocytose à 11 800/mm3 (dont 8 000 polynucléaires).
La biopsie d'artère temporale confirme le diagnostic d'artérite à cellules
géantes .... et fait régresser les céphalées!
Deux mois plus tard, celles-ci récidivent, ainsi que la fièvre, et apparaît une
douleur thoracique avec souffle péricardique à l'auscultation. Le diagnostic de
péricardite est posé. Un traitement par pénicilline est débuté. En cinq jours, le
patient devient apyrétique, le souffle péricardique disparaît, la V.S. diminue (23
mm) et les leucocytes se normalisent.
A 3 mois de l'épisode, le patient se porte bien.

CASW2

C'est J.P. MILLER qui le rapporte en 1972 (35).

Il s'agit d'une patiente de 55 ans, admise pour altération de l'état général,
céphalées frontales, sueurs nocturnes, fièvre (38°) et palpitations.
Biologiquement, il existe une anémie à 9 g/dl d'hémoglobine (Hb), hypochrome,
une accélération de la V.S. (100 mm à la première heure), une élévation des
phosphatases alcalines et, sur l'électrophorèse des protéines sériques, une
hypoalbuminémie.
La radiographie thoracique montre un discret épanchement pleural gauche, et une
cardiomégalie. L'échocardiographie affirme le diagnostic de péricardite.

- 48 -



Les autres examens sont normaux: hémocultures, urocultures, recherche d'auto­
anticorps, biopsie hépatique, urographie intra-veineuse, cholécystographie.
L'épanchement péricardique est ponctionné. Le liquide est citrin, stérile et
dépourvu de cellules malignes.
Une biopsie d'artère temporale met en évidence une artérite giganto-cellulaire.
Une corticothérapie est alors débutée (80 mg/jour de prednisolone) et est suivie
d'une amélioration rapide de l'état clinique et d'une normalisation de la V.S. en 6
jours.
Une échographie cardiaque, 7 semaines plus tard, ne retrouve plus
d'épanchement.
Par contre, lors de la décroissance posologique de la corticothérapie (à 15
mg/jour), on observe une réapparition de celui-ci. L'augmentation de la posologie
le fera disparaître à nouveau.

CASW3

E. DUPASQUIER a étudié les 30 cas de péricardites observées en 1981 à
l'hôpital de Fribourg (Suisse). Parmi eux, l'un est associé à une maladie de
Horton (32).

La patiente, âgée de 74 ans, présente des scapulalgies, des lombalgies,
une altération de l'état général, un syndrome dépressif.
Biologiquement, la V.S. est augmentée (54 mm à la première heure).
Un traitement par AI.N.S. se montre inefficace.
Quelques semaines plus tard, on pratique une biopsie d'artère temporale devant
l'apparition d'un nodule douloureux sur le trajet de l'artère temporale droite. Celle­
ci rèvèle une artérite à cellules géantes. Une corticothèrapie est débutée, suivie
d'une amélioration clinique rapide.
Deux mois plus tard, la patiente présente des précordialgies. Il est mis en
évidence une péricardite ainsi qu'une pleurésie bilatérale (il existe aussi une
ectasie de l'aorte ascendante). Les sérologies virales sont négatives, de même
que la recherche de bacilles de Koch, les tests au latex et Waaler-Rose.
On augmente la posologie de la prednisolone à 15 mg/jour (soit 2 fois la dose en
cours) et, en 10 jours, la péricardite et la pleurésie disparaissent (par contre
l'anévrysme aortique va s'aggraver avec le temps).
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CAS N"4

Il a été observé en 1981 à Portland (U.SA.) (36).

Il concerne une femme de 69 ans présentant une altération de l'état
général depuis plusieurs mois, une fièvre et des sueurs nocturnes.
Biologiquement, sont constatées une anémie (normocytaire, normochrome) et une
augmentation de la V.S. (125 mm à la 1ère heure).
La radiographie thoracique, les clichés de l'abdomen, la biopsie hépatique, le
myélogramme, les hémocultures, les urocultures, la sérologie syphilitique et
l'intra-dermo-réaction à la tuberculine sont normaux ou négatifs.
Par contre l'échographie cardiaque montre une péricardite, et la biopsie d'artère
temporale une artérite à cellule géantes.
Une corticothérapie (60 mgljour de prednisone) est entreprise, permettant une
amélioration clinique et biologique rapide. Cinq mois plus tard, l'échographie
cardiaque ne retrouve plus qu'un discret épanchement péricardique persistant, la
patiente étant alors sous 7,5 mg/jour de prednisone.

CASW5

Observé en 1982 à Besançon (37).

Il s'agit du cas d'une patiente de 66 ans, admise à l'hôpital en raison d'une
altération de l'état général, d'une fièvre (39°) et de douleurs thoraciques évoluant
depuis 3 semaines.
Cliniquement, il existe un souffle péricardique, sans autre anomalie.
Biologiquement, la V.S. est accélérée (132 mm à la 1ère heure), la fibrine
augmentée (8,8 g/l), et il existe une élévation des alpha2 globulines sur
l'électrophorèse des protéines sériques. Les sérologies virales, les anti­
streptolysines 0, le facteur rhumatoïde, les anticorps anti-nucléaires et la
recherche de lupus sont négatifs. Les phosphatases alcalines et les
transaminases sont normales.
La péricardite est confirmée par l'échographie cardiaque. Une biopsie d'artère
temporale met en évidence une artérite à cellules géantes.
Une corticothérapie (60 mg/jour de prednisone) permet une disparition de la
symptomatologie clinique en 48 heures. L'épanchement péricardique n'est plus
retrouvé au 15ème jour de traitement.
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CASW6

En 1987, J. LECLERQ fait une thèse à partir d'une observation faite 3 ans
plus tôt (38).

Il s'agit d'une patiente de 79 ans admise en raison d'une altèration de l'état
général, de céphalées temporales, de scapulalgies, lombalgies, d'une dyspnée
d'effort et d'une baisse de l'acuité visuelle.
Biologiquement, sont notées une anémie (9,1 g/dl d'Hb) normochrome,
normocytaire, et une accélération de la V.S. (115 mm à la 1ère heure).
L'intra-dermo-réaction à la tuberculine, les tests au latex et Waaler-Rose, les
sérologies des hépatites B et C sont négatifs. Les bilans thyroïdiens, hépatiques
et urinaires sont normaux.
La biopsie d'artère temporale montre un aspect typique de maladie de Horton et
l'échocardiographie met en évidence une péricardite. Celle-ci est drainée. Le
liquide s'avère stérile et la biospie péricardique montre un aspect d'inflammation
chronique aspécifique.
Un traitement par prednisolone (30 mg/jour) est instauré, permettant une
amélioration clinique et biologique rapide. Trois mois plus tard, l'échographie
cardiaque est normale.

CASW7

La même année, CLEMENTZ rapporte également une observation (39).

C'est celle d'une femme de 63 ans, aux antécédents de psoriasis avec
rhumatisme psoriasique depuis 20 ans, qui est admise en raison de
précordialgies et d'une dyspnée depuis plusieurs mois, et de céphalées,
claudication de la mâchoire et altération de l'état général depuis quelques jours.
Cliniquement, il est constaté un souffle péricardique. Le diagnostic de péricardite
est alors confirmé par l'échographie cardiaque. Il existe également une discète
pleurésie droite.
Biologiquement, sont notés une anémie (8,5 g/dl d'Hb) hypochrome, une élévation
des phosphatases alcalines, des gamma-GT, une hypoalbuminémie sur
l'électrophorèse des protéines sériques et une accélération de la V.S. (139 mm à
la 1ère heure). Le facteur rhumatoïde, l'uroculture et la sérologie de l'hépatite B
sont négatifs. La biopsie de foie, le scanner abdominal, la coloscopie, et la
pancréatographie rétrograde sont normaux. Par contre, il ~ste une insuffisance
pancréatique, décelée sur l'analyse chimique des selles.
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La biopsie d'artère temporale montre un aspect d'artérite à cellules géantes.
Une corticothérapie est débutée (60 mgljour de prednisone) et permet une
amélioration clinique rapide (en 48 heures). Au bout d'un mois de traitement, la
biologie s'est normalisée, les épanchements pleural et péricardique ont disparu.
L'insuffisance pancréatique est bien compensée par un traitement
médicamenteux.

CASW8

En 1991, le cas d'une patiente de 69 ans fait l'objet d'une publication dans
une revue australienne (40).

Après un épisode, spontanément résolutif, d'arthralgies des ceintures et
des genoux quelques mois plus tôt, la patiente se présente avec des douleurs des
membres supérieurs et inférieurs à l'effort, un phénomène de Raynaud au niveau
des mains et des pieds, une dysphagie aux aliments solides, et une dyspnée et
des douleurs rétro-sternales depuis 3 mois.
Cliniquement, la tension artérielle est imprenable aux deux membres supérieurs,
les pouls radiaux, huméraux, tibial postérieur droit et pédieux gauche sont abolis.
Il existe un souffle péricardique et des râles crépitants au niveau des bases
pulmonaires à l'auscultation.
La radiographie thoracique et l'échographie cardiaque vont confirmer le diagnostic
de péricardite et pleurésie bilatérale de faible abondance.
Biologiquement, la V.S. est augmentée (111 mm à la 1ère heure), la P.C.R. est
élevée (107 mgll) et il existe une hyperleucocytose à polynucléaires neutrophiles
( 9460/mm3). Le facteur rhumatoïde est augmenté (98 UIII pour une normale
inférieure à 30) et les anticorps anti-nucléaires sont positifs (1/1280). Par contre,
la recherche de lupus, sclérodermie, syndrome de Gougerot-Sj6gren est négative.
Un traitement par anti-inflammatoires non stéroïdiens permet une amélioration
partielle de la dyspnée et des douleurs thoraciques.
Une artériographie met en évidence une sténose des deux carotides externes et
un rétrécissement important des deux artères sous-clavières.
Finalement, une biopsie d'artère temporale montre un aspect typique de maladie
de Horton.
Une corticothérapie (75 mg/jour de prednisolone) va permettre une amélioration
clinique rapide, une normalisation de la V.S. en 3 semaines et la disparition totale
de l'épanchement péricardique.
La patiente va décéder 3 mois plus tard d'une ischémie mésentérique étendue.
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CASW9

Cette même année, une équipe médicale de Virgine (U.S.A.) rapporte
également une observation (41).

La patiente, âgée de 65 ans, est hospitalisée en raison d'une dyspnée
d'effort et de douleurs thoraciques depuis un mois, ainsi que de nausées, d'une
constipation, de myalgies diffuses et d'un amaigrissement. Cliniquement, il
n'existe pas d'anomalie majeure.
Biologiquement, il existe une anémie (10,7 g/dl d'Hb) normochrome, normocytaire,
une élévation de la V.S. (124 mm à la 1ère heure), une augmentation des
phosphatases alcalines (à 2 fois la normale) et des anticorps anti-nucléaires
positifs (1/320). Les hémocultures et l'examen cyto-bactériologique des urines
sont négatifs.
Une péricardite est suspectée sur la radiographie thoracique et confirmée par
l'échocardiographie, qui montre un début de tamponnade.
Une biopsie d'artère temporale met en évidence une artérite à cellules géantes.
Une corticothérapie (60 mg/jour de prednisone) permet une amélioration clinique
en 72 heures. Après 6 semaines de traitement, la V.S. est normalisée et la
péricardite a disparu.

CAS N° 10

Toujours en 1991, à Bruxelles (Belgique), une observation similaire est
publiée (42).

La patiente, âgée de 68 ans, est hospitalisée en raison d'une altération de
l'état général depuis 1 an, et d'une toux sèche, d'une dyspnée d'effort et d'une
douleur rétro-sternale augmentant à l'inspiration, depuis 3 mois.
Biologiquement, la V.S. est augmentée (95 mm à la 1ère heure), il ya une anémie
(9,8 g/dl d'Hb) normocytaire, normochrome, et une élévation des phosphatases
alcalines.
La radiographie thoracique et la fibroscopie bronchique sont normales, par
contre, l'exploration fonctionnelle respiratoire montre une diminution de la
capacité de diffusion du monoxyde de carbone.
Un scanner thoracique va mettre en évidence un épanchement péricardique et
pleural droit. U
Une biopsie d'artère temporale va affirmer de diagnostic de maladie de Herten.
Une corticothérapie (32 mg/jour de méthylprednisolone) est instaurée, améliorant
rapidement la symptomatologie clinique. Après 15 jours de traitement, la biologie
se normalise et, après 2 mois, la pleurésie disparaît. La péricardite, elle,
persistera 6 mois.
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CAS W 11

Un article paru en 2000, dans une revue autrichienne, relate le cas d'une
patiente de 77 ans (43).

Celle-ci n'a aucun antécédent médico-chirurgical marquant, ni de facteur
de risque cardio-vasculaire; on note simplement, dans son passé médical, un
épisode de fièvre inexpliquée en 1997, pendant 2 mois consécutifs.
Depuis un mois, elle présente à nouveau une fièvre (38°5 ), un amaigrissement
de 4 Kg et une asthénie. Une prescription d'antibiotique n'a pas amélioré son état.
Cliniquement, aucune anomalie, notamment au niveau cardio- vasculaire, n'est
constatée.
Biologiquement, par contre, il existe un syndrome inflammatoire (V.S. accélérée à
136 mm à la première heure, P.C.R. à 119 g/l) s'accompagnant d'une anémie à
8,4 gldl d'hémoglobine (légèrement hypochrome); leucocytes et plaquettes sont
normaux. Les anticorps anti-nucléaires, anti-DNA, le dosage du complément, les
fonctions hépatiques et rénales, et la sérologie H.I.V. sont négatifs ou normaux.
Le facteur rhumatoïde est à la limite de la positivité: 1/80.
L'E.C. G. est normal, ainsi que la radiographie thoracique. Les radiographies des
sinus et le panoramique dentaire, le fond d'oeil, et l'échographie abdomino­
pelvienne sont normaux.
C'est l'échographie cardiaque qui va révéler la présence d'un épanchement
péricardique, qui sera également retrouvé sur le scanner thoracique, qui montrera
également un épaississement de la paroi aortique thoracique.
Une biopsie d'artère temporale va finalement être réalisée, malgré un aspect
clinique normal de celles-ci (non indurées, bien pulsatiles). L'aspect histologique
est celui d'une artérite à cellule géante.
Un traitement par prednisone (1 mg/Kg/jour) est instauré permettant le retour à un
état apyrétique en 3 jours, une normalisation de la P.C.R. et de l'hémoglobine, et
une diminution de moitié de la V.S. en 2 semaines. Un scanner thoracique, 7
semaines plus tard, montre une régression de la péricardite et un aspect normal
de la paroi de l'aorte thoracique.
Un contrôle clinique, biologique et scanographique réalisé 8 mois plus tard, sous
une dose d'entretien de 10 mgljour de prednisone, montre l'absence de récidive.

CAS W 12

Début 2001, le cas d'une patiente de 55 ans fait l'objet d'une publication
dans une revue irlandaise (44).
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Celle-ci a des antécédents de schizophrénie et de dépression, et est
traitée depuis 12 ans par amitriptylline. Elle se plaint depuis 4 semaines d'une
dyspnée d'effort modérée, de nausées, d'anorexie et de sensation de malaise
général. Cliniquement, on constate une tachycardie régulière à 11O/min., un bruit
de galop à l'auscultation et un reflux hépato-jugulaire. Les artéres temporales
sont battantes et non indurées.
Biologiquement il existe un syndrome inflammatoire avec une V.S. accélérée à
120 mm/h, et une P.C.R. à 169 mg/l. Celui-ci s'accompagne d'une anémie (9,7
g/dl d'Hb) normocytaire, normochrome. On note également une hyperleucocytose
(12900/mm3), une thrombocytose (717000/mm3) et une perturbation du bilan
hépatique: phosphatases alcalines à 502 UIII, gammaGT à 294 UI/I, T.G.O. à 40
UI/I et T.G.P. à 27UI/I.
L'électrophorèse des protéines est normale et le facteur rhumatoïde est négatif.
L'E.C.G. montre une tachycardie sinusale, pas de trouble de la repolarisation.
La péricardite est confirmée par l'échocardiographie qui montre un épanchement
concentrique, une hypokinésie globale et une fraction d'éjection du ventricule
gauche abaissée à 23%.
Une biopsie d'artère temporale va affirmer le diagnostic de maladie de Horton.
Un traitement par prednisolone (40 mg/jour) est entrepris, permettant une
amélioration rapide de l'état clinique, et un retour à la normale des paramètres
biologiques inflammatoires en quelques semaines.
Une échographie cardiaque à 8 semaines montre une disparition complète de
l'épanchement; la fraction d'éjection restant, par contre, abaissée (28 %).

Deux autres cas de péricardites associées à une maladie de Horton sont
signalés par MALMVALL, en 1982, mais ne font pas l'objet d'une description
détaillée (45). L'auteur fait une liste des complications possibles de la maladie de
Horton à partir de 90 observations, et , à côté des infarctus du myocarde (6 cas),
il signale la possibilité d'une autre atteinte cardiaque: la péricardite.
Dans les deux cas, l'épanchement est présent au moment du diagnostic d'artérite
à cellules géantes et régresse sous corticothérapie.

Nous pouvons également citer le cas d'une péricardite associée à une
pseudo-polyarthrite-rhizomélique, chez une patiente de 72 ans (46).
L'épanchement à précédé de 12 mois les signes rhumatologiques et a disparu
sous corticothérapie. Cependant, en l'absence de biopsie d'artère temporale,
nous ne savons pas si cette P.P.R. entre dans le cadre d'une maladie de Horton,
ou bien si elle est isolée.
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2°) COMMENTAIRES SUR CES OBSERVATIONS ET NOTRE CAS CLINIQUE

a) concernant la maladie de Horton

Au travers de ces 12 cas et de notre observation, nous retrouvons
les caractéristiques cliniques classiques de la maladie:

- l'âge est toujours supérieur à 50 ans (compris entre 55 et 81 ans) avec
une moyenne de 67 ans.

- il Y a une prépondérance du sexe féminin: 12 femmes pour 1 homme.

- l'altération de l'état général est quasi-constante: 12 cas sur 13, alors que
la fièvre n'est présente que 5 fois.

- une pseudo-polyarthrite-rhizomélique est associée à la maladie de Horton
dans 5 cas.

- des signes ophtalmologiques (baisse de l'acuité visuelle) se retrouvent
chez 2 de ces patients.

Nous retrouvons également les stigmates biologiques habituels de
la maladie de Horton :

- la V.S est constamment accélérée, variant de 31 à 139 mm à la 1ère
heure selon les cas, et supérieure à 80 mm dans 11 cas sur 13.

- une anémie inflammatoire est décrite chez 10 patients.

Dans les 13 cas, le diagnostic de maladie de Horton à été confirmé
par l'étude anatomo-pathologique d'une biopsie d'artère temporale.

b) concernant la péricardite

- sa survenue, dans l'évolution de la maladie, est variable:

* dans 2 situations, elle apparaît 2 mois après que le diagnostic de
maladie de Horton ait été posé.
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Dans le cas na 1 le patient n'est pas traité lorsque survient la
péricardite. Dans le cas na 3, une corticothérapie est en cours, mais à
une faible posologie (7.5 mg/jour de prednisone).

* chez 3 patients, les symptômes de la péricardite sont présents
plusieurs mois avant la prise en charge hospitalière et le diagnostic de
maladie de Horton. Cependant, une altération de l'état général, à type
d'amaigrissement essentiellement, est déjà présente depuis plusieurs
mois également.

* dans seulement 2 cas (na 6 et 7), la patiente se présente avec les
signes cliniques classiques de la maladie de Horton (P.P.R., signes
temporaux, signes ophtalmologiques). Le diagnostic d'artérite temporale
est alors posé sans tarder, et la péricardite est diagnostiquée dans le
même temps.

* par contre, dans les 9 autres situations, il est d'abord mis en évidence
la péricardite, soit parce qu'elle est symptomatique (6 cas), soit elle est
de découverte fortuite (3 cas).
Le diagnostic de maladie de Horton est alors posé avec retard, souvent
au décours d'un bilan étiologique comportant de lourdes investigations
complémentaires.
C'est le cas de notre patiente, chez laquelle il a d'abord été suspecté

une pathologie néoplasique devant cette péricardite associée à une
altération de l'état général et un syndrome inflammatoire biologique.

- son évolution sous traitement est toujours favorable. La péricardite
disparaît complètement et souvent rapidement: on note des guérisons
après 6 jours de corticothérapie (cas na 8), mais ce délais peut être de 6
mois (cas n010).

Chez notre patiente, une échographie cardiaque après 3 mois de
traitement, montre l'absence de récidive.

- dans les 3 cas où l'épanchement péricardigue est évacué, l'analyse révèle
un liquide citrin, dont la culture s'avère stérile, et dépourvu de cellule
suspecte de malignité (dans les 2 cas où elles ont été recherchées).
Dans l'unique cas où une biopsie du péricarde est effectuée (cas na 6),
celle-ci montre un aspect de péricardite chronique aspécifique.
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Enfin, signalons que la péricardite est associée, chez 4 patients, à
une pleurésie, parfois bilatérale (c'est le cas de notre patiente), mais
toujours de faible abondance et d'évolution favorable sous
corticothérapie.

3°) LA PERICARDITE, UNE COMPLICATION DE LA MALADIE DE HORTON
REALITE DE CETTE HYPOTHESE

Le cas n° 1 semble correspondre plutôt à une péricardite septique, du fait
de sa disparition sous antibiothérapie. Sa survenue dans l'histoire de la maladie
est probablement fortuite.

Par contre, dans les 11 autres cas, et dans notre observation, le fait que
la péricardite soit imputable à la maladie de Horton laisse peu de doute.

Deux éléments nous confortent dans cette hypothése :

a) l'excellente réponse au traitement par corticoïdes

En effet la disparition de la péricardite sous corticothérapie, et l'absence
de récidive de celle-ci si le traitement est bien mené, semble un argument
de poids.
Certes, dans notre cas clinique et dans le cas n° 2, il Y a récidive de
l'épanchement au cours du traitement, mais ceci survient à l'occasion
d'une décroissance posologique apparemment trop brutale. Ceci
s'accompagne d'un syndrome inflammatoire biologique.
L'augmentation de la posologie fait disparaître l'épanchement et
normalise les paramètres biologiques de l'inflammation.

Cette considération nous permet d'éliminer certaines étiologies courantes
des péricardites:

- l'étiologie virale: dans ce cas la corticothérapie favorise les récidives.
Par ailleurs, chez ces 13 observations, il n'y a pas de
notion d'infection pseudo-grippale ou respiratoire dans
les jours ou semaines précédentes, et les sérologies
virales, quand elles ont étés réalisées, se sont avérées
négatives.
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- l'étiologie tuberculeuse: car, dans ce cas, la corticothérapie serait
néfaste et l'évolution défavorable.
De plus, chez notre patiente et dans quelques autres
cas, les radiographies thoraciques, intra-dermo­
réactions à la tuberculine, recherches de bacille de
Koch dans les urines ou les sécrétions bronchiques,
sont négatives.

- la péricardite septique: qui n'évoluerait, bien sûr, pas favorablement
sous corticothérapie et en l'absence d'antibiothérapie.

- l'étiologie néoplasique: qui amène une remarque similaire.
L'amélioration, souvent spectaculaire, de l'état général
sous corticothérapie et l'évolution favorable à moyen et
long terme est incompatible avec une péricardite
d'origine néoplasique.

A ce propos, notons que la grande majorité des patients a bénéficié
d'investigations complémentaires ne permettant pas de mettre en
évidence un néoplasme sous jacent.

Les autres causes fréquentes de péricardites s'éliminent aisément par la
normalité des résultats des examens para-cliniques.

Si on considère le cas de notre patiente, on ne peut retenir l'hypothèse
d'une péricardite urémique car la fonction rénale est normale.
L'hypothèse d'un infarctus du myocarde s'élimine devant la normalité de
l'électrocardiogramme et de la scintigraphie myocardique.
Le myxoedème n'est par retenu car le dosage de la TSH et de la T4 est
normal.
L'hypothèse d'une péricardite consécutive à une insuffisance cardiaque
n'est pas défendable du fait que cliniquement il n'existe aucun signe de
décompensation cardiaque (ni dyspnée, ni oedème des membres
inférieurs ...). De plus, l'échocardiographie ne retrouve aucune
valvulopathie (hormis une minime insuffisance mitrale lors d'un contrôle 9
mois plus tard), et pas de cardiomyopathie. Elle met en évidence une
bonne fonction ventriculaire gauche. La normalité du bilan biologique
(CPK et LDH notamment) permet d'éliminer une éventuelle cardiopathie
ischémique.
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On pourrait discuter de l'éventualité d'une insuffisance cardiaque
liée à une cardiomyopathie rythmique, devant la présence d'une
tachycardie jonctionnelle au début de l'histoire clinique. La
cardiomyopathie rythmique correspond à une altération de la fonction
cardiaque secondaire à une tachycardie supra-ventriculaire ou, beaucoup
plus rarement, ventriculaire. Cette insuffisance cardiaque a la particularité
de régresser complètement après régularisation du rythme cardiaque (47)
(48). Cependant pour qu'elle apparaisse, il faut un trouble du rythme
ancien ou incessant, ce qui n'est pas le cas chez notre patiente.

Enfin, l'interrogatoire a permis, auparavant, d'éliminer les causes toxiques
(pas de traitement récent ou en cours), traumatiques, post-radiques...

b) les péricardites sont présentes dans certaines maladies systémiques

En effet, des épanchements péricardiques sont fréquemment notés
au cours de maladies de système telles que la polyarthrite rhumatoïde par
exemple. Dans cette pathologie, une péricardite est présente
échographiquement chez la moitié des patients (49).
Dans la sclérodermie, elle est constatée à l'échographie dans 40 à 60 %
des cas et se manifeste cliniquement chez 15 à 30 % des patients (50)
(51).
Enfin, dans le lupus érythémateux disséminé, une étude basée sur des
examens nécropsiques a permis d'en retrouver une chez 80 % des
patients (52).

4°) HYPOTHESES ETIOPATHOGENIQUES

Comme nous l'avons vu, nous disposons de peu de renseignements sur
la nature histo-cyto-chimique des épanchements péricardiques associés à une
maladie de Horton. Nous savons juste que le liquide est d'aspect citrin et que
le péricarde est le siège d'une inflammation non spécifique.
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Par contre, dans d'autres pathologies, telles que la polyarthrite rhumatoïde,
ou le lupus érythémateux disséminé, on sait que l'épanchement est de nature
séro-fibrineuse, qu'il s'agit d'un exsudat, d'aspect citrin. Le péricarde est le siège
de dépôts fibrineux (pouvant aboutir à la formation de symphyses entre les deux
feuillets péricardiques) et les vaisseaux péricardiques sont infiltrés par des
granulomes inflammatoires (53) (54).

L'hypothèse étio-pathogénique la plus vraissemblable découle de ces
constatations : Les artérioles péricardiques seraient le siège de lésions
inflammatoires au même titre que les autres artères (car, nous l'avons vu, la
maladie de Horton peut toucher la quasi-totalité des artères de l'organisme).
Ainsi, comme dans les autres péricardites inflammatoires, (virales, post­
radiques...) l'inflammation des vaisseaux péricardiques entraîne une dilatation de
ceux-ci et une augmentation de leur perméabilité, ce qui aboutit à la formation de
l'exsudat (55).

Une seconde hypothèse est que la péricardite, dans la maladie de Horton,
serait secondaire à des micro-infarctus myocardiques.
Il est bien connu que les artères coronaires peuvent être touchées par l'artérite
giganto-cellulaire; l'ischémie qui en résulte étant l'une des principales causes de
décès chez ces patients.
On sait également que l'infarctus du myocarde est l'une des étiologies principales
des péricardites.
Des micro-ischémies, résultant de l'atteinte de coronaires de petits et moyens
calibres, pourraient donc être à l'origine d'épanchements péricardiques.

La troisième hypothèse est que la péricardite serait secondaire à un
désordre immunologique associé à la maladie de Horton. Ceci pourrait également
expliquer les autres atteintes atypiques, souvent observées à distance des
artères réputées pour être le siège classique de l'artérite à cellules géantes.
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Au terme de ce travail, il nous apparaît légitime d'ajouter la maladie
de Horton à la liste des étiologies des péricardites de la personne âgée.

Ainsi, devant un épanchement péricardique survenant dans un
contexte d'altération de l'état général, de syndrome inflammatoire
biologique, et en l'absence d'étiologie évidente, une biopsie d'artère
temporale doit être pratiquée sans hésitation.
Ceci pourra permettre, d'une part, d'instaurer sans tarder, une
corticothérapie qui permettra une amélioration clinique rapide et évitera
les complications redoutables que cette pathologie peut engendrer
(notamment la cécité brutale, l'infarctus du myocarde ...). D'autre part, ceci
permettra d'éviter des investigations para-cliniques parfois agressives,
souvent coûteuses, et non dénuées de risque pour le patient, ainsi que
des séjours hospitaliers prolongés avec leurs effets délétères sur la santé
du patient âgé (risques d'infection nosocomiale, de syndrome de
glissement...) et leurs conséquences économiques.
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ANNEXE 2

SCANNER THORACIQUE DE Mme A.
(fenêtre osseuse)

montrant un volumineux épanchement péricardique circonférenciel
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ANNEXE 3

SCANNER THORACIQUE DE Mme A.
(fenêtre parenchymateuse)

montrant l'épanchement péricardique circonférenciel
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ADVENTICE

ANNEXE 4

BIOPSIE D'ARTERE TEMPORALE DE Mme A.
(grossissement X 100)

\_--~\I-.I \- - -·v-- - -J! \-- - - ---v,....· ------',(

MEDIA INTIMA
(siège d'un infiltrat (épaissie, fibrosée)

inflammatoire granulomateux)

Microscopie optique
Coloration : hématine éosine
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LUMIERE
(thrombosée)



ANNEXE 5

BIOPSIE D'ARTERE TEMPORALE DE Mme A.
(Grossissement X 200)

-,
INFLITRAT INFLAMI\1ATOIRE

(granulomateux)

LIMITANTE ELASTIQUE IN
/ (fragmentée)

·_,-:;~·-'""'t!~rn~

''-----------.v---------~/

MEDIA

Microscopie op tique
Colorat ion : hématine éosine
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La maladie de Horton est caractérisée par un grand polymorphisme clinique.
A côté des signes classiques tels que l'altération de l'état général, les signes
temporaux, ophtalmiques et rhumatismaux, des manifestations atypiques sont
régulièrement mises en évidence.
Ce travail passe en revue une douzaine de cas retrouvés dans la littérature faisant
état de l'association d'une péricardite et d'une maladie de Horton. Puis est décrite
l'observation d'une patiente de 81 ans présentant un épanchement péricardique
dans un contexte d'asthénie et d'amaigrissement, chez laquelle de multiples
investigations para-cliniques n'ont pas permis d'en retrouver l'étiologie , mais dont la
biopsie d'artère temporale a posé le diagnostic d'artérite à cellules géantes.
Bien que nous puissions n'émettre que des hypothèses pour en expliquer le
mécanisme étiopathogénique, nous tentons de démontrer que la péricardite peut
être l'une des manifestations de la maladie de Horton.
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