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Maladie de Horton

* Clinique : variable, peu specitique

v AEG, fievre,...

v" Céphalées inhabituelles, claudication machoire, dyesthésies cuir
chevelu, induration de I’A. temporale

v PPR
v'Complications : aortite, AVC, OPH,....

* Difficultés diagnostiques : pas d’examen spécifique ; BAT +
75%

» Errance et retard diagnostique +++

* Traitement

v En urgence

v'Corticothérapie systémiqu
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Maladie de Horton
) Criteres ACR 1990

* Age > 50 ans
* Céphalées inhabituelles

* Anomalies cliniques des arteres temporales, diminution du
pouls temporal, claudication de la machoire

* Vs> 50 mm

*Histologie : infiltrats de granulocytes ou de cellules
mononucléées avec habituellement présence de cellules
géantes dans la paroi artérielle

*Diagnostic probable s1 3 criteres ou plus Sensibilité
de 94% et spécificité de 91%
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Maladie de Horton
% Outils

* Biologie
*Imagerie
* IRM cérébrale/ Angio IRM cérébrale

* Echographie doppler des TSA + A. temporales +/- A.
axillaires

* (Angio) Scanner thoracique

* PET-scanner

*Spécifique : angio-rétinienne, ...
* BAT

* Algorithme/ Scores
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&~ Etude d’1magerie multi-modale

e Inclusion de tous les patients suspects de
maladie de Horton adressé dans notre centre
depuis décembre 2014

e Protocole d’imagerie : particularité du projet

— Tous les examens chez un mé€me patient
e Angio IRM (3T) cérébrale
e Echodoppler des TSA + A. Temporale
e Angiographie rétinienne

e Biopsie Artere Temporale
* Diagnostic de Horton :
— BAT positive
— Consensus d’experts
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Angio IRM des TSA
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Epaississement et prise
de contraste de I’artere
temporale superficielle




Echographie TSA + A. Temporales

Artere temporale
superficielle normale

Epaississement
pari€tal de I’artere
temporale superficielle
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Angiographie rétinienne

Y
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Résultats (1)

Horton - Horton +
N: 20 N == 25

Age (moy) 71.35 79.4 p=0,002
Sexe (H/F) 12/8 9/14 p=0,14
Céphalées (%) 50 72 p=0,21
Claudication machoire (%) 0 64 p <0,001
Signes visuels 90 100 p=0.19
Vs (moy) 40.75 67.1 p=0,019
CRP (moy ; mg/l) 11.39 79.96 p <0,001
BAT + 0 19
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Résultats (2)

e [RM cérébrale :
— IRM + 24/44 ; - 16/44 ; Douteuse : 4/44
— Sen 1; Spé 0.84 ; VPP 0.89 ;VPN 1

 Echographie des TSA + A.temporale :
— Echo + 20/38 ; - 18/38
—Sen 0.86 ; Sp¢ 0.94 ; VPP 0.95 ; VPN 0.83
e Angiographie rétinienne :
— Angio + 27/44 ;- 17/44
— Sen 0.88 ; Spe 0.74 ; VPP 0.81 ; VPN 0.82
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Résultats (2)

MRI

l

Positive

l

v

Uncertain

l

US and/or RA
positive

l

I

l

Negative

US and RA
negative

l

l
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Conclusion

* Proposition d’algorithme : amélioration du
diagnostic (suppression de la BAT?)

e Le valider sur d’autres populations, €tude
multicentrique ?

Horton ?
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Maladie de Horton

e . .
N Formes cliniques
C-GCA LV-GCA
Signes céphaliques Signes ischémiques
Biopsie positive Signes généraux
Angio IRM PET-scanner

Délai diag « court » : 1-2 mois Délai diag « long » 8 mois

Formes cliniques différentes ?
Examens différents ?
Algorithme/ démarche
différents?
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o) Maladie de Horton
7/ PET-Scanner

Permet une €valuation globale, intérét dans formes LVV
— Aorte +++
— Aspect quantitatif
— Mais peu sensible pour les petits vx et le crane

Se négative rapidement sous traitement (qq jours) /
persistance du signal prolongé ?

Rémission ? Prédictif de rechutes?
Pas spécifique
Accessibilité, colit, irradiation
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Suspicion d’ACG

Atteinte
ophtalmologique

Suspicion d’ACG
élevée

Suspicion d’ACG
modérée ou faible

Corticothérapie
immédiate

[
y o

+ Corticothérapie
(si délai d’obtention des examens
diagnostiques > 7 jours)

Examens diagnostiques

1ér intention :
* Biopsie d’artére temporale (BAT)
*+ Echo-doppler des arteres
temporales!?

+ 2éme intention :
* BAT contro-latérale
* Imagerie aortique?
*18EDG PET-scanner

v
Résultats des examens
diagnostiques (+ réponse a |¢-
la corticothérapie?)

N
Positif Négatif
¥ N

¢ A4

( Résultats des
examens

diagnostiques

£

Positif
K

Diagnostic d’ACG

Diagnostic d’ACG Reconsidérer le
diagnostic
Introduction/pour- (Si corticothérapie
suite de la déja débutée :
corticothérapie arrét du

traitement)

1par opérateur expérimenté

2Angio-TDM ou angio-IRM

3Test positif si régression rapide
des signes cliniques et
diminution rapide de la CRP

Négatif

Introduction de la
corticothérapie

Discuter test
thérapeutique
(aux cort'ico'l’des)3

N
Positif Négatif

Possible ACG Reconsidérer le

diagnostic

Poursuite de la Arrétde la
corticothérapie corticothérapie

17



Patient with clinical features of GCA
(age >50 years)

Y

s N
Assess GCA probability
1. Evidence of anterior extracranial circulation ischemia (AION, PION, ophthalmic artery occlusion, CRAO,
cilioretinal artery occlusion, amaurosis fugax)
2. New onset headache or neck pain
3. Abnormal laboratory results (ESR, platelets or CRP)
4. Jaw claudication
5. Abnormal superficial temporal artery (beading, nodularity, absence of pulse, local tenderness)
6. Constitutional symptoms (fatigue, malaise, fever, weight loss)
L 7. Polymyalgia rheumatica )
Take out one point for each of above findings if it can be explained by a chronic preexisting condition
e i N e ™
Very low clinical suspicion: Moderate clinical suspicion: High clinical suspicion:
(No more than 1 positive finding) (2 positive findings) (More than 2 positive findings)
\ + J . + ».
e N e A
: Intravenous solumedrol (1 gm/day)
Oral 1 mg/kg/d
rel pradnisone (1 mg/kgiday) or oral prednisone (1 mg/kg/day)

. J . J

<—

)
© ® ® |©

Consider contralateral biopsy if
Evgluatg for . Continue steroids clinical suspicion remains high
alternative diagnosis : ;
for GCA + continue steroids

El-Dairi M, et al J Neuro-ophtalmol 2015; 35: 246-53



High/moderate Low
clinical suspicion clinical suspicion

| N\

Start steroids U/S or MRI TAB
U/Sor MRl | =——> | TAB Observe Treat Observe

Treat |« | MRI/MRA/PET
vs treat

Observe
vs treat

Halbach C, et al Asia-Pac J Ophthalmology 2018;7:260



y Maladie de Horton
Diagnostique

* Reste difficile
* En cas de suspicion, ne doit pas retarder le traitement
* Arrivée de nouvelles thérapeutiques :
* Outils diagnostiques et suivis
* Necessité de nouveaux criteres
* Elaboration de scores / algorithmes

* Importance des cohortes/filieres
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