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I TROEERETTOR

DEFINITION ~ NOBOLOGIE

On peut définir la maladie de Takayasu comme uns art@ricpathie inflammatoire,
non ghécifique du sujet- joune, pénfralémeut de sexe féminin, 4'expression
clinique polymorphe par atteinte de 1'advenlice et de la partie externe de ln
média de 1'sorte, de 1'art®re pulmonaire ei/ou de leurs hranohes.

Perdart des ennfes, une grande confusion elinique et noselopique a earastérias
cette affection, Au d€but, par meladie de Takaymau (M.T.) on entendait surtout,
une artérite d'€tislegie inconmus touchant 1o Jeune femmne asiatigque exelusivenent
et & expression esseatiellemert reurclogigue ou ophtelmologique, par mtteinte des
trones supra~acrtiques. Elle est minsi intéprée comme variante fticlogique, scus
le terme de "maladie des femmes sane pouls" (327) dans le cedre du syndrose des

troncs supra~aortiques,

Jevant les nombreux cos publifa eneuite, montrant la sossibilité 4'un processus
lésionnel tout i fait amalegue & celui de 1a maladie de Taksyasu - Onishi (71)

mais sifpeant au nivesu ds 1'ports thoracique descendants ot abdeminele e de ses
branches, et sa coexistence FrEguente aves 1'atteinte des trones artéricls supra-
sortigues, les muteurs japonaiz (207) ocut PrEferd réunir toutes les 1%sione de ce
type sous 1'ftiguette de "synareme aortitigus", que 1'ssteinte intéresse, 1'sorte
thoracigue descendante ou 1'asrie sbiominele + 114 regroupent ainsi, en un chapitre
unique, le "neladie des femmes sans pouls", , 1s coarctation atypique de 1'acrte

evec ou sene atteinte des artdres rfnales ot le "middle aa~tie syndrom” de SEN (324).

En 1967, NAKAO ot Collaboratéurs {280) distinguent trois varittés dans 1lartérite
de Takayasu

- Varit€ caractfrisfe par des lésions de la erosse asrtique,
- Une deuxidme verifté carsctirisde par dee 1fsions extemsives & 1le erosse
et aux troncs supre-sortiques,

= Enfin, une troieilme loeslisation & 1'asorte thoraco-sbdominale.

it
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Depuis quelques _&.nnﬁes. 4 partir de nombreuses observstions rapportées dans un
certain nombre de pays, non plus seulement d'Asie meis d'Europe du nerd, d'Afri-
que et d'Amfrigue Centrale et du Nord, il ressort qu'un méme processus morbide
aux caractéris.iques &tio-pathogéniques, eliniques et anstomc-pathologigques,
analogues & celles de 1a M.T., peut intéresser, non seulement la crosse, l'aorte
thoracique descendante, 1'aorte sbdominale et lewr's branches, mais aussi 1'arts-
re pulmonaire et ses collatérales.

Le concept de syndrome sortitigue qui avait eu le mérite de regrouper toutes les
1ésions de 1'aorte, quel gue soit lewr sigge, en une seule entit®, est dfpassé ;
11 gemeumit d'ailleurs confus, pouvant comprendre en son sein des aortites spé=
cifigues ; et il devenait difficile 'y imclure la localisation & 1'artdre pulmo=

naire et ses branches (Fig. 1)

Aussiy aux multiples dénominations employfes actuellement pour désigner ce syn-
drome, comme celles de thrombo-sortopathie occlusive, d'morto-artérite non spéei-
fique, préférons-nous le terme d'artérite de Takayasu qui n'implique pas 1'attein-
te obligatoire de 1'aorte et n'exclut pas eelle de 1'ertdre pulmonaive et/ou de
ses branches. Mais le nom de maladie de Taksyasu reste consacré per 1'usage.
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a.8yndrome de la crozse b.Svnirome de 1'aorte moyenne

S U‘w _JU(/”-)L__

a\

a + b : Syndrome ‘ao‘rtitique‘

c.Artérite de Takayasu

Type IV

w1 + II : Type III

¥

FIG . 1 _ EVOLUTION DES CONCEPTS ET CLASSIFICATION ANATGMIQUE
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81 le non de Takayasu reste attachf 3 ce syndrome complexe, 4 raison d'ailleurs,
parce gu'il fut celui gui attira, de la meilleure fagon, 1'sttention sur cette
curieuse affectation en 1908 (337); il coavient de sizneler gque cette pathologie
£toit 4€J& connue bien mvant ; en effet, si le cas d'un homme sans pouls fgd de

f8 mns, rapporté per ADAMS en 1827 et 1'observation de DAVY en 1839 (108) sont
diseutables, la deseription elinique et néerecpsigue de SAVORY en 1856 (cit® par SEN
(324) concernant une jeunc femme de 22 ans présentant une oblitération des artdres
des deux membres supérieurs et de la carcuide primitive gauche, semble biea corres—
pondre & une M.T. De méme, en 1864, LEGROUX (ecité par HODARA (185) rapporte, 3 la
Eociftt Medicale des Hopitaux de Paris, une observation pouvant égnlement corres—

rondre & un cas A'artérite de Takayasu.

Cependent, ces deseriptions, secit par mengne de elartl ot pau documentées & 1'Gpo-
gue, scit du fait d'une mauvaise propagetisn de 1l'information médicale, ne frappent
pae mesez l'esprit des médecins, D'ofl 1'intfr8t aceardé 2 la communication de
Takeynzu 4 la Socifté 4'Ophtalmelogie Japonaise, bien qu'il n'ait pas réellement
Aferit la maladie, maie seulement les sipnes cculaires, BEn effet, 11 présente 1'ob—
servation dTune Jeune patiente atteinte de troubles de ls vision, d'un glancors
ehrenique peis d'une catarscte bilotérale ; 1'coxarien du fond d'ceil montre des
ensftemoses artdéric-veincuscs en courcnne, L'intervention cvhtalmolepiquie n'anélicre
pas la visicn ¢t le malede fait un dfcollement de rétine, "Je ne eomprends pus 1la
pature de cette maladie" df€elare—t-i1 au cours de la sfahee ; dana la 2iscussion

gui suit, ONISEI (265) fait remarcusr qu'il & constaté les ménes Ancmalies nssceifes
A une sbeence de poule radisux chez uns ﬁﬂ%ibnie. On fait alors verir, sfance tenan-
te, 1o melade du Profeseeur Tokeyasu et l'on constate, £ralement chez elle, 1'absen-
ce des pouls radiaux, Ces observeticns Jjaponsises constituent la premidre base riel-

le de l'affecticn, car ce sont les premifres 2 8tre vraiment spfeificues.

A cette premifre phase consistant en la description de ces sporsdiques rapportées
gurtout comme des faits clinicuee iphabituels, sans plus et sans spfcificité, et ce,
jusqu'en 1920 emviron, va faire suite une deuxifme phase Jusqu'eux cnnées 60, mar-
qute par 1'sbondance des publications. Ce syndvome devient une entitE€ bien distincte

des sutres maladies ertfrielles connues,
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la connaissance de la meladie enregistre des progrés appréciables
- Sur le plaﬁ nosologique : en 1944 MARTORELL et FABRE (2632 donnent ls

premiére bontle deseripticn clinique de 1'effection qu'ils eppellent
"syndrome a'oblitération des tronce supre-sortigues”. Lprée le terme de
"syndrome de 1l'arc nortique" suggfr® par FROVIC en 1946 (153), SHIMIZU
et BAND (327) proposent an 1951 celui de "maladie des femmes sans pouls”.
CACCAMISE et OKUDA en 1952 (71) reticnnent le terme de "maladie de
Takayasu — Onishi",

- Sur le plan Gpidfmiclogique : un certain nombre de cas sont décrits dans
d'autres régions du globe que le JAPON :
. En Allemagns par BENEKE en 1925 (30)
. En Norviége par HARBITZ en 1926 (177)
. Bn France par MASPETIOL et TAPTAS en 1248 (26S).

- Sur le plan clinique : l'affection est dfcrite comme une atteinte des troncs
artériels supre—aortiques, chez ls femme jeune, survenant dans un contexte
inflammatoire .

Iks manifestations rhumastismales sont dfcrites par ABK-UPMARY en 195k
(14,15) gui précise qus des manifestations "A'allure rhumatismals" pré-
cBdent souvent les signes isch®migues et insiste sur cotte phase de dfbut
qu'il appelle "phase systémigque" survenant avent la disparition des pouln.

- Sur le plan anatomo-—pathologigue, la premifre description est donn€e par
BENEKE en 1925 (30) & 1'cecasion d'une autopsic HARSITZ dfcrit en 1926 les
lésions histologiques constatfes dans l'atteinte de la carotide chez une
femme de 26 ans (177).

Enfin, ls présence de cellules gfantes dans un cas d'artérite chronique est
gignalée par GILMOUR ecn 1kt (165)

- Sur lc plan thérapeutigue 1'emplel de¢ 1a corticothfrapie & commene® 3
partir de la deseription de la phase systémigue es ln premifre reconstruc-
tion des troncs supra-Aorsigues dans le cadre des artérites non sp@eifiques
est réniisfe en 1962 par COHEN et coll. (88).
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T troisidme phase concerne les deux dernidres décennies, marqufe par la
whlication de prandes sfriss j dsn Aizaines de cas sont r_a.ppprtéﬂt un peu
Jurbout, confirmant 1e carsctire cosmopolite de 1taffection 48ja souligné par
srrepeMERE en 1956 (14) et permettant, gréce § 1'importance du nombre de cas
une epproche &tio-vathogénique suggtrée par la fréquence de certaines

rewIo uvés,
immunologiques associfes A 1la maladie.

nnomalles, épidfmiologicues, eliniques et




- | s

o s

La découverte de 15 cas de maladie de Taksyasu en vingt mois dans un service

de mEdecire interne, dont 13 dans le seul service-femmes de 36 lits, parmi

des

&

patienta edmis pour toutes sortes d'affections, nous 2 fortement gurpris,

car, classiguement, 1'artfrite de Takayssu est exceptiocmnelle en Algérie.

Dol 1'intérEt de ce traveil, dont les bubs sont

De tenter une £tude EpidEmiologique,

De d&finir des critéres diagncstiques elinicc-bioleogiques, madinleglques
et anstomo—pathologigues 8 partir de 1'&tude des difffrentes circoustances

an cours desquelles est &voguf le disgnostic de M.T, ches nos maladss,

D' apprécier 1'efficacitl du traitemenl médical el chirurgical alin de mieux

gEfinir les indications thérapeutigues,
De dégager des facteurs prompstiques,

Ft enfin, de reshercher des associations pathologiques (tuberculase -
shumatisme articulaire aign, maladies auto-immunes) et désordres immunitei-
res pouvant permettre de Afgager certaines particularités en rapport avec

la gitustion gEngrephioue de 1'Algérie et 1a pathologie existante et surtout
de tenter une approche &tin-pathogénique.




MATTRIFLS 5T METHODES

- MALADFS :

Hotre séric comprend 103 malades algfriens, exolorfs respestivement cn
Llgérie et en France de 1973 4 1284,

Leurs dossiers ont &+€ &tulide respsctivement & Mper el & Prros ¢
- A Mger, les palades proviemncal cissntiiellement de trolip Bervicaes

. Service de eardinlogie du 0.1 U. / Bussein-Pey (Pr. A, BURROTMA
e M, ['fEC:"CJ'L'!TJ}
. memrice de nédesine interme de 1'H.C.I. / AN.P. (Pr, JL. ANDaS

geryice de médecine interne du C.H.U. [/ Eoiéa.

- A Paris, les dossiers ont &t€ consult@s dans les Serviees :

. De Patholopie veseulaire de 1'H5pital BROUSSATS (Pr. 3. HOUSSET)

De Chirureie vaseulaire de 1'¥opital SATNT-MICHEL (Dr. F. LAGHFAU)
SAINT=TCBFPE (Fr. J.M. CORMTER)
L\ PITIE-SALFETRIZFY (¢, NATALI)

De Médecine interne de 1'lpital LA PITTH-SALPZIHIERE (Pr. GODEAU)

Bt de Cardiolopie de 1'Hopitel BOUCICAULT (Pr. GAY)

Lea 103 patients ps répartissent en deux groupes (TABLZAU T)
, Un premier groups composé de 40 malades disgnostiqués svant 1'ennde 1979,
dort les domsiers sont marfois incemplsts ; ils omi &8 &tndifs A= Tooon

rétrogpectira,

. Ua deuxitme groupe copstitud de 63 petients admis et Faivis de 1479 &
1985, pour la plupars.
L' ¢tude Spiadmiclogiaue, clinigus, biologigee et anatemique n rorts sur
1'ensemble des malades dss deux Frouper fusionnfeo.
L'€tude arospective, thérapeatioue, fvolutive et pronostique n's concerné gue

les melades du second zroupe.
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-~ METHDDEE :

Tous les patients ont &t% vus par plusieurs exeminateurs avec explorations

complémentaires en Alg€rie et/ou er France.

- Etude systématique de tous leos artéefdents, notemment des fecteurs de risque

vagculaire,

- Examen clinigue complet, systématicue,

- Exploration bislegigque comportant :

. L'étude du syndveme inflammetoire par la mesure de la vitesse de sédimenta-

ticn, le dosage du taux de fibrinogeéne, 1'@tuce de 1'é&lectroyhorese des

protides,

. L'étude des fonetions rérales, hépetiques, et de 1'metivite rénine plasmati-

QUE 4

. La recherche de¢ pertubations du bilan lipidique,

L] I'I

£tude de perturbations immunologigues :

dosage du taux d'antistreptolysines O (A.8.L1.0.)
rechercke dé 1'antizZne HBs,

Ztude de 1a efrologic syphalitique et riehettsienne,
recherche de faecteéur rhumstoide,

recherche £e cellules LI,

recherche d'anticorps antinuclfaices,

recherche d'snticorps anti-tissus (notamment antimusele lisee (19 cas)
anti-#lastine {13 cas),

degnge des immuncglobulines,

recherche de complexes immuns cireulsnts (43 eas),

typage HLA portant sur les Zoci A et B (8 cas) et recherche de 1'mntigsne
ELA-Bg (15 malades).




Etude €lectrocardiographique avec E.C.G. de base et E.C.G. d'effort,
Examen ultresonographicue par effet Doppler : 56 cas
Exemen Echocerdiographique en mode Temps-mouvement (T.M.) et bidimensionnel
(2-D) : 26 cas,
Exemen Gchotomcgraphique wvasculaire : 12 patients,
Examen radiographique seans préparation :
. clich@ du thorax simple de face et de profil,
. sbdomen sens préperation (A.5.F.) de face et de profil,
Urogrephie intra-veineuee (U.I.V.) avec épreuve de lavaege su lasilix :
36 cas,
Exploration scintigraphique pulmonaire de perfusion rémlisfe de facom
systBmatique dans 20 eas,
fiortographie dans tous les ecas dent :
. 82 panscrtographies
. 15 perbes acrtigues
. 5 mortographies apdominales et

T ecronarngraphies pratiquées devant un engor.

Angiographie pulmonaire réalis€e chez 13 patients,

Etude anatomo-pathologique de prélévements biopsiques effectufe chez 57
patienss sur 69 opfrés ; 17 compte-rendus histologiques n'ont pas &4é
retrouvés dans les dossiers ; seule la mention "d'aspect histologique
typique caractéristique de la meladie de Takayasu'" figure dans les obser—

vations.
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le diegnostic a 8t& considéré comme hautemenl vraisemblable dans les 103 cas
retenus, devéﬁt 1'asancintion trés significative d'un certain nombre de eri-
t3res tels gqu'ils ont &t€ définis par FIESSINGER et CORMIER {13%) avec cepen—
dant quelgues modifications (!Usblean 1T). Le critfre principal est l'mapect
anatome—pathologique ; il n'a pas AtE tenu compbe des antécfdents tuberculeux
ni streptococeiques. Le score retenu devait #tre supSrieur cu £gal 3 15 pour
tous les malades et & 20 au-deld de 40 ans avec adsence de factours de risque
vasculaire 8 1'exelusion de 1'HTA (Diabste, hyperlipidfmie, tabsgisme, contra—
ceptifs oraux). Dans ee dernier cas, une importance particulifre est accordée

¥ 1'fge de @ébut des manifestations artérielles ecrlusives avant 30 ans.

Vings dodsiers consultés ont f+& Bliminfs de 1'6ftude devant so0it 1'imsuffisence
da oritires sur lesquels a reposf le diamostie. foih 1laboonne de e pae
mentz jugls indispenssbles pour notre trevail & clinique, nationalité nen prési-
sfp pour certains cas admis divectement en France, nspect histologigue plutds

an faveur d'un processun athéromateuy.




TABLEAZU

L

1

REPARTITION DES MALADES SELOM L'ANNEE DU DIAGNDSTIC

ANNEE NOMBRE DE CAS
1970 - 1973 7
1974 _ 3
1975 4
1976 6
1977 9
1978 1
: 1979 9
1981 17
1981 20
1982 7
1983
1984 2

TABLEAU II

CRITERES DIAGNOSTIQUES (FIESSINGER)

un score =10 rend le diagnostic hautement vraisemblable

fge début <30 ans

¥.5.> 20 mm

Afrigque du nord

Antécddents
tuberculeux ou
sl.reptococeiques

fretasie + sténnse
aarkigue

Sténose aortique
Carotide primitive

Sous-clavibre post-
vertélz, ou axillaire

Artere pulmonaire

Epaississement
parietal
{ echographie-scanner )

10

Infiltrat. infl. 10
media=-adventice

Sclérose adventicielle &
isolée

Lésions non spécifiques, 4

non atheromateuses
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Peur 1'6tude de 1'&voiution epontanfe ou sous traitement mitdical etfou chirurgical
et des Pactours proncstigues, NOUs nous SONMESs adressfs su sroupe de £3 potients

suivis par nous et A'autres Services de frgon régulicre.

s ous avons thoisi 1'nnnfe d'inetallatien du premier signe vasculaire rapporié avee
eortituds & 1s maladie de Takeyaeu comme tesps Modro! et ubilisf lu claseification
olinicue et 8volutive Etablie par ISHIKAWA (20k-205) avee quelques modificaticns
(TABLEAU I11).

Un prand nombre de ces malades ond fté traitfs midicalement :

_ [ traitement : 21 patients ont #t# wis sous trsitement corticolde & la
dpee de 40 B 60 mg fe prednizone par jour, les deux yremiers mois, puls
i 1z fose Afgressive svec maintien, selon les cad, d'une psologie d'en—
pretien de 10 mg/j. Ce traitement s comcerné 4 patients du groupe i,

2 gu groups Iln, i du proups ITb et 11 du groupe LIT. Parmi ceux-edl,

9 gont nypertendus et traitbs simltanfment par Bota-bloguante.

cing malades ont ELé traitée per acide actyl salieyligue i raiscn de

2 g por jour pendant @ oans enviren. 38 patiente hypertendus oms ELE
treitfs par hypobenseura de type Beta-bloguants gurtat, hydralasine

o= dans B cas svec spsosiation & des diurdtigues ou & 1'alphe-—néthyl-dome
e alom dine en cas de résistance oux aremidres médieations. Un traitemsr

anticoneulant & StE preserit 4 22 malades, gurtout aprés ahirursie.




GRTE I

FROUFE 1T

IIa

TIH

gROUFE III

: fans complications

$ tine seule eomplication

Une complication wmodfrée

A podérée sans insuffisarce rénale
I, acrtigue ou sutre valvalopethie

Tachfmic cérébrals moddrée ou rétinopathie ischémique
stade T et 11

pnéyrysme orifriel ou nortigue de petite taille

L]

Une eonplication sévire

HPL SovEre ou avee insuffipanes vEnale

Tnsuffigance asrtique pa autre valvilopatiic importants
Insufiisance serenaire

H.T.A.P, par sttointe artérielle pulmonnire sévire

Gros anfyrysms acrbigue oo artériel

fechfmie céphalique sdvire {#.V.C. ou rétincpathie
ischfmique s, II1 et V)

Denye ou plnaieurs genplicntions

— e e

PABLEAU TiI - CLABBTFICATION CLINIGIE ET FRONOSTIQUL




—

_ 1 traitement chirurgical a consistZ en upe ou plusieurs revescularisations
shez 34 patients : 5 du groupe I, 4 du groupe IIa, b du groupe IThb et 21
appartenant au groupe II1I.

tne néphrectomie sssccife ou isolée (2) & &té pratiquée 6 fois.

Une amputation de jambe gauche puis du pied drcit aprés €chec de deux pon-
trges successifs & 218 ni‘cessaire dans un cas.

Enfin, 5 malades n'ont regu aucun traitement.

D'autre part, le déroulement des grosgesses & pu Btre Btpudif, soit par un
3 =

jnterregatoire soigneux, soit par un controle régulier chez 20 femmes.

L'analyse statistique des résultats a &tE réalisfe grace au test du
%2,
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BRESULTATS

1 — APPROCHE EFIDEMIOLOGIQUE :

A - FREQUENCE :
La friguence execte est difficile i apprécier : notre série ne comprend
pas tous les cas de M,T. diagnostiqués ; 4'autre part, un grand nombre
de eas restent probeblement méconnus, Mais si 1'cn se r&fdre au nombre

v de melsdes (Epistés en 20 mois, dans un service de médecine interne,
gang cption: perticulifre, par rapport au nombre total de malades ndnis
durant 1la méme pfriode : 13 maladies de Takayasu pour 1,400 adniseions,
1a fréquence de rencontre de 1faffection serait dtenvivon 0,82 pour Wi

pAmissicne.

T1 convient de préciser que les 13 patients ont &t€ hospitelisés pour
des motifs gui n'avaient sucun raprort Svident, au départ, avec une

artériopathic :

. Hypertension artérielle : 10
- isolée 5
- gvec insuffisance rénale chronigue avancée 2
- ayvec séguelles d'hémiplégie 1
- avee arthralgies inflammatoires o
. Byncope : 1
. Velvulepethie (EM + I.4) ,
. Eyperthyroidie 1

Dang tous ces css, le disgnostiec n's &t &voqué qu'sprés 1'admission ; les
autres petients sdressés pour artériopathie devant 1'intérft porté par le
sepvice & cette pathologie quelgue temvps aprés, ont &té exclus de ¢ce groaps,




8 - REPARTITION RECIONALE :

L'ftude 0e la répartition des malades selon les régicns 4'cripine

(TABLEAU IV montre gque 1'affection semble avoir une distribution apporomaent
bttérogene, mais qu'elle peut se rencontrer dans toutes lee rfgirns du pays.
Les taux plus importants, retrouvés dans certaines rZpicns du nord, glexpli-
gquent probablement par la proximit? des grands centres hospitalo-universi-

tnires et une meilleure couverture sanitaire,

TABLEA IV : BEPARTITION DES MALSADES ZELON
LA REGION D'ORIGINE (N=1D3)

ALGER 22
ORI 19
BLIDA 12
G T1ZI-0UZ0U 8
BEJATA 8
CONSTANTINE T
JRNABL g
CUELM 3
BISKRL 1
DJEEFA 1
BECHAR i
ALGERIENS FES EN FRANCE 2
BEGION NON FRECISEE 14

B g —
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REPARTITION SELON L'AGE :

Sur les domnnfes de 1'interrcgstoire, il apparait que le début de le
maladie se situe 5 un Bge moyen de 21,30 ans svee des extrimes de 5
i U5 ane 3 ceci concerre 1'installation des manifeststions de la phase
systémigue, absentes chez 2 malades ot dont la recherche n'est pas

mentionnfe chez 19 autres.

L'age moyen des premiers signes vasculaires est de 28,4 ans avec des

gxtrémes allant de & & 56 ans.

Enfin, 1'Sge moyen, au moment du Aimgnostic est de 35.L ans ; le dlag—

nostic le plus préccce st Pait & 12 ans et le plug tardif & 62 ans.

La maladie est le plus souvent disgnostiquée entre 20 et 30 ans.
(TABLEAU V)

LTABLEAU V - REPARTITION DES MALADES SETON L'AGE DU DIAGNOSTTC ET LE SEXE

TRANCHE T ' AGE NOMEEE LE CAS  NOMBRE DE CAS

PN | wasovime | TOML ]
11 - 20 -ang | Ut 3 = i
21 - 30 ans al ! 11 ! L5
| | i
31 = 40 ana 23 8 ? 31
L1 - 50 ans & 5 : 11
51 - 60 ans T 1 8
61 i 1 1
|
' 1 i
TOTHL Th : 29 123

{?E_ %) (28 %) P ; !




D - REPARTITION SELCN LE SEXE :

L proportion de femmes est significativement plus importente avee 72 §
aontre 28 % d'hommes. Cette pridominance est surtout nette avant guarente
ang (TABLEAU V). Mais, comme le démontrent ces doonfes, 1l'homme est inté-

ressé avee une frégquence non négligeable.

E - AFFECTIONS ASSOCIEES :

L'tude des antfcfdents et 1l'exploration des malades ont permis de retrouver
un eertain nombre d'affections mssocifes 8 l'artérite de Takayasu ou 1'eyant

précédée | K

1 = La tubereculose : Flle est 1a pius friguemment rencontre.

Des antécfdents de tuberculose pulmonaire (10 cas) et ganglionnaires
(8 cas) prouvies bectfrislogiquement et traitfes sont rapportés par
1T malndes.

Une tuberculoge &volutive nu mement du disgnostie ou darant 1'€volution

sst chservie dans 12 ces § elle est genglionneire 7 fois.

Enfin, uns tuberculmse est fortément suspectée chez 8 autres patients

derant 1'esxistence

. d'ane stérilité : T cas, primaire 6 fois,

. d'une amfnorrhiée : 3 cag, domt 2 primaires,
. d'hématurie : 2 csa,

. ot d'une intradermo-rénction & la tuberculdme (10R) phlyctentlairve dars

les '8 cas.

D'autre part, 1'IDR pratigufe chez T1 malades est fortement positive dans

AT % des e=s j elle n'est négstive gue chez 9 malades.

Lu total, 1s tubereulose eat certoine chez N7 petiente (L5.6 §) ; elle
st tras suspecte chez T,7 ¥ des malades sang tenir compte fu feit gue

17'Ztude des antfefdents n'est pas mentionnCe dans 16 cns.




2 -

uEE_

L'infection streptococeigue @

16 patients ont &t& traitfs dans leur enfence pour rhumatisme articulsire
aign (R.A.A.) et 12 nutres ont présent€ une polyarthrite ayant les carac-
tares du R.AGN

Un erytheme noueux est rapporté 5 fois, essocif aux manifestations articu—

Inires,

Trois malades sont suivis pour valvulcopathie depuis leur jeune gge.
Enfin, le tewe d'antistreptolysine 0 (4.8.1.0.) est supérieur d 300 UI
chez 10 ¥ des maledes.

Le syphilis : Flle est retrouvie dans 3 eas ; elle est clinique une seule
foia 3 il s'agit d'une syphilis endémique, ou Bejel, contractée dans 1'en-
fance et connue pour son sbsence de tropisme art@riel. Dans les deux autres
cag, c*aaé une dfcouverte bislogique sans manifeststions cliniques,

hutres affections : D'autres affections eont pencontrfes, parmi lesquelles

» L'hyperthyrcidie : 4 cas

Une:hépatite dans 11 cas, dont 7 sont d'erigine virele certaine,

-~

. Un psurassie @ 2 cas,

. Un giabite non insulincdfpendant : 2 cep,

. Une polyarthrite rhumetcide serc-n@gative : 1 caa,
. Une maladie asthmatique : 2 cas,

. Une allergic médicamenteuse : Y cas,

. Un uledre gastro—-ducdénal : b4 cas,

. Un erythéme indurf de Bazin : 1 cas,

i|||ll-l

i

e
oL
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LFZ FORMES FAMILIALES :

Notre sfrie comporte deux fenilles nu sein desguelles deux membres sont

stteints de maladie de Takeyssu ; 11 s'apit de deux sceurs dans les deux cas.

Dens 1'une des familles, un frére est porteur d'une insuffisance acrtigue,
eyant fait 1'cbjet de remplacement valvulsire ; le détail spatomique n'a pu

Etre obtemu.

Entin, dAang les antée@dents familiaux des patients on retient :

= lne smputaticn de Jambe chez un parent de malade,

- Une malsdie de Beheet chez le frére d'une patiente présentant elle-méne
une aphtose bipelaire, une uvelte maligne, des phlévites superficialles
rEnidivantes, mais des 1fsions artérielles carnctéristiques de I'artérite
de Takeyasu susgi bien sur le plsn tepographique, qu'anstomo-pathologique,

AUTRES ANTECEDENTS RETROUVES :

StErilits T
primeirc &

seccndzire 1

Imtnorrhie 3

|

primedire 2
gecondeirs 1

- Fidvre tyrhoide 3

Typhus

o]

Tabagisme

—3

Qestro-prugestatifs
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IT = EFUDE S LTHRNIQUE:

L= OE LA ARIE @
D'aprés les dennées de 1'interrogatoire, il epparait gue 1'affeclion
a AEtuté chez &7 patients par 1'instalistion de signes de type systé-
nigue tels gue : Tigvre, nmalgrissement, arthralgies ou polysrthrite
ou snosre, insuffisence cardiague fébrile, uvelte, Epanchement pleural 3

toutes ces manifestatisne pouvant parfois 8tre nssocifes (TABLEAU VI).

B - DHASE OCCLUSIVE

19) - Le motif d'hospitziisatisn ost trés verié, treduisant la sympto—
ﬁntolcaie trés polymorobs de cette maladie [IABERESY VIT)
«#i" 1'hypertension artérielle (H.T.4.) et ln glrudiention inter-
mittente den membros i 1'effort wespectivement do 3L et 29 &,
repiréaentent le motif le plus frEquent, d'autres menifestations
cordic~vasculnires, neurnlogiques, ephtalmoiogiques ou rhumatolo-
gigquen peuvent constitucr parfois la principnle plaints smenant

1le malode 4 consulter.

29/ - Les signes elinigues dc la phese scelusive sont Cgelenent tris

Aivers (TABIEAU VIII)

a) les signes foncticnnels : sont dominds par les signes A'ieché-
mie fAes membres & 1'effort, clavdication intermittente (B4 ¥)
qui n'est pas toujours signelfe spontanfment par le melnde,
st par les signes neuro-sensoriels : cEphelées, vertiges,
Lipothymies, eyncopes, diminution de 1'aeuit® visuelle, amau-
rose transitoire.
viennent ensuite les signes fonctiomnels cardio-vasculairee :
dyspnfe d'effort, acels de tachycardies, angor plus rarement,
Lee eignes gfofraux aysnt pu exister depuis le dfbut de la
maladie.
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TABLEAU VI - MANIFESTATIONS DE LA PHASE SYSTEMIQUE

l MENIFESTATIONE NOMBRE DE CAS POURCENTAGE! i
|
l . Non recherchées 3 i
. fbscrtes 2l %
i , Prisentes &0 Jg g 1
|
‘ 5 i |
. Fidvre ; 51 ' 60,7 % |
. Asthénie Lo 50 ¢ '
. lmaigrissenent 23 aT,3 %
. Arthrite ou P, arthrites 28 J! 33,3 %
. frthralgies inflam. 19 ' 23,8 %
. Mynlgies 20 | 23,8 #
| . Erythéme noueux 5 5,9 %
i . Adfnopathiee & 9,5
il (Taberculeuses) 5 |
i . Insuffisance cardisgue fEbrile 3 3,5 ¥
. Bpanchement pleural i
‘ . Homootyaies 3
i‘ . Ureite 5 .l 59 %
i . Aphtose k !
. Phlébites superticielles 2 243 ¥
. Bymptemetelogie bronchr-pulmovaire
durable 5 -




TABLEAU VII - MOTTIFE D'ADMISSICH

(n = 103)

32 -

Uveite

Mo R NOMBRE DE SAS i POURCENTAGE 1iI
| ; |
i H.T.A, 35 33,9 7 |

Claudication int. 30 22,1
Membres sup, 23
Membrea ind, T
Ischémie subaigu 6 5,8 F
Gangrene I 2
Tachycardie — Dyspnfe 5 N
Insuffisonce cardisgue 5
Angine de poltrine 3 '
ingnr mésentérioue 2
Hémiplégie 5
Syncopes—lipothymies I 3.5 5
Amsurcse e 3.8 %
i Cleité : |
| Anfvrysme palpsble 2 1.9 #
| Arthrites cu arthralriey 4




A

et persistent encore dursnt la phase occlusive, d'intenmsité variable :

asthénie (30 %) mmaigrissement parfois immortant, arthralgies fébriles,

b) = L'exsmen physique constete lo grande fréguence de la diminution oo
ou de 1'abolition des pouls (78 9 des éﬁs} 3 e 1TE. 7.0, (56,3 %)
avee anisotension {19 eas) ot surtout des souffles sur ls trajet
des troncs artériels cerviesux, de 1l'sorte thkorscique et abdomina-
le, des artéres rinales, des ilisqgues primitivee ot paxfois, des
fémorales comrpunes ou superficielles.

Seuls L patiente ne préscntent pos de souffles 4 1'auseultaticn
Aes wvaissesux. La nombre totel de souffles wvassulaires okservés

est de 3U0, soit en moyenne 3,3 artdres scufflantes par malade.

Jet oxmmen retrouve. d'sutre part, des sipnes de souffrance céré-

brals et eéphalique-

. HimiplZgies (D cas), himipavesic (L cas) cfeitf uni ou bileti-
rale (5 ens), cobarscte d8butante (5 ens), atrophic des mosscters,
uledration de le eloiseon nasale,

., D& gouffrance ischfmique des membres ; ischfmie subeipuc,
phEnoméne de Baynaud, omyotrophie parfois merqufe, srangrépe des
sxtremitls, beoaucoup plus rarement.

. Des signes do retentissement cardiague, en rapport avec 1'H.T.d.,
1'H.T.A.F., 1'insuffisancs coroparienne ou les valvulopntbhics
perfois préseates su cours de la maladie comme 1'insuffisance
asortigue ou mitrale; spignes 4'insuffisance venbtriculaire sauche

droite ou 1'insuffisance cardiague globale,

|i'l.n




TABLEAU

VIII

-

SIGHNES CLINIQUES DE LA PHASE OCCLUSIVE

45
32
L2
Lo
15
10

b7
30
17

13
11

na
WNA = ea CAVPRDAD BOUN DA

- BIGNES GENERAUX :
Asthénie 30 Souffles vasculaires
Amaigrissement 25 /6L 4,
Arthralgies fébriles 10 s/CL D.
ou arthrites C.F.D,
Adenopathies 8 C.P.G.
(Tuberculeuses ) 3 Vert L.
Splencmegalie o Vert G.
- . Acorte Thor
SIGNES D'ISHEMIE DES MEMBERES : Aorte abd.
5 - Rénale G
Claud. int. memb. sup. L6 Rénale D
2 memb. sup. 19 PR g
Memb, sup. G 18 T ¥r, G
Memb. sup. D 9 F.C.D.
Claud. int. memb. inf, 20 F.0.6.
2 memb. inf. 11 P80,
Memb. ;:;. ]G} 1:': Insuffisence Ventr. G
mbi - IﬂEuffiEﬂ.n{'.E ?Eﬂtl‘. D
Phanmim_da Raynaud 28 Insuffisance Card. Globale
Unilatéral 16 Souffle syst. d'I.M,
Ischémie sub~aigue T gouffle Diast, A‘'I.A.
Gangréne 2 memb. sup. 1 Roulement Diast, BM
2 memb. inf, 1 Signes 4'HTAF
Frottement pericard
AUTRES SIGNES D'ISCHEMIE : Ed. cave sup,
Fhlebite
Claud. masseter 1 Anevrysme art. palpatles
Ulgération eloison nasale 2
Alapécie e |- SIGNES NEURO-QFHTALMOLOGIGUES :
Impuissance sexuelle 2
. Neurclogigues
- SIGNES CARDIO-VASCULAIRES : :
Céphalées — vertiges
Dysponée d'effort 50 Lapotitamias
Angine de poitrine T ?’“E"’PEE y
Angor mesent€rique 3 s
H.T.A. 58 Bemiplegie
Anisotension avec H,T.A, 19 ApREstE :
Anisotension T.A, Nle 24 Crises convulsives
T.A. MS ~ TA - MI 18 Ophtalmalngigques
Abolition des pouls M.S. b 2 : .
5 M.8. 16 Diminution ae. visuelle
M. 5. G, 0 Amauroee trensitoire
H:'S.D. q Héminnopsie Lat. Hom.
Diminution des pouls M.S. 19 GEc:.t? 5
Ab. ou dim. pouls M.I. 30 Balatorala
2 M.I. th Cataraste
M.I1.G. 9
M.I.D. T

65
23
10

10

2l
16
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I1T - RESULTATS DES EXFICRATIORS COMPLEMFNTATIFRES : B

&) — ETUDE BIOLOGIQUE : (TAELEAU IX)

Flle est caractérisfe par la présence presoue constante d4'un systéme

inflammatoire net comportant :

Une necitlaration de la vitesse de eédimentstion (V.S5.) au-deesus ce

20 mm § in premi@re heure dans 85 § des cas : elle est supérieure 2

100 mm chez 16 malades (17,7 #) et entre 50 et 100 mm chez 30 autres
patients. Elle n'est pas retrouvée ddns 13 doesiers.
- Une hyperfibrinfmie dans 36 ¥ des cas.

— Une anfmie de type inflammatoire chez 20 § des malades.

Une hyper alpha 2 globulinémie dane 38 § des cas.

Uae asntrs anomalie q‘.li noug gemble mériter une mentica pertiounlifre ost
représentfe par 1'hyper pammeslotulindmie ohserviée chez Th § des patienta.

prisente parfaie m&ms en 1'absence de syndrome inflammatoire.

& 1'ipmuaeelectrophesese des protides, on note une Glévetion des immunc—

slobulines & et M (30 ¥).

ILa recherche de somplexes immung eireulante, réalisfeo clier seulement

I3 malades set positive A'une fagpn significative dans 9 cas, soit

20,9 ¥. ZInfin, uns perturbation du bilan hépatigue avee sicnes de
eyzolyse est ohservie chez 11 melades, ot une ipsuffisence rénsle chroni-

que avanefe chez 2,9 7 des patients.




PARAMETRES BIOLOGIQUES r FPCURCENTAGE

V.8, = 20 mm r 8s

> 100 mm 16
Fibeinemie 2 5 gf1 36
Hﬁmr.:g,l.nhing < 11 i 20
G.B: 2 1000 mm3 i
Hypereasinophilie 3 TO0/rm3 : ER
L8008, > 300 U,A.8. 10
Mpka 2. glab = 10 g/1 38
Grmma glok, o+ 14 p/1 Th
Latex, Wanler Rose =+ 151
Hornlogia sypkilit. + i R
Froteurs entinucléaires 2,9
Elevetion Ig A 30,2
Elevation Ig M 30,2
Flevation Iz G 23,5
Elevaticon des 3 Ig 16,2
Complexes Imm. Cire. ++ 20,9
Anticorps nnbi-muscles lisses £ hi19
T.M.L. clasgtine + 3,13
ELA, A 6/9
FLA Bg [ 1115
Signes de cytolyse i 10,6
Insuffisance REnale chronigue |

o I
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B - RADIOGRAPHIES SANS PREPARATICHS {TARIZAL X) :

1 = Le cliché simple du thorax met en évidence deux types de lfaicns :

a) - Des aromaliss au nivean de la fphére eardic-mortique ou artériel-

le pulmomaire de plusisurs ordess @

. Cerdientgnlie : bi ansg

. EBetagie éde 1'serte thoracique descendante : 6 chs

. Dilatation de l'sorte sscendante : U cas

. Aspect caretfristicue de successions ectasie—etenose aortique
dane un cas (Figz, 2-4)

. Des celeifications de 1'anrte thoracigue descendante : 2 cas

. Et enfin, une cetesie de 1'artdre pulmonnire : € cas

b) — Des 18sicns tuberculeusce Svolutives ou séquellaires pulmenseires
genglicnneires, vleurales ou mixtes dans 31 cas,

2 - L'abdomen sane priparvation de face et de profil (A.5.P.) permet de
ifceler l'atteinte de 1'acrte atdominsle chez 5 petients, en montrant
des caleifieations des bords, fines et linfaires.

C ~ ETUDE ELECTROCARDIOZHAPNIQUE (E.C.C.) (TABLEAU ¥T) :

L'E.0.6 o5t normal chez 37 malsdes.

Allleurs, de nombreuses snomalies sont oriésentes consistant SUTToUS an

= Une hypertrophie ventriculsire pauche {50 cas)

- Une insuffisance coronarienne

= Des troubles du ryfmme type A.C.F.A. ou plus grevee, mais plus pares
tachychardie veptrienlaire ou encore fibrillation ventriculaire sewom—
pagnant 1'installation d'un infaretus du mycearde

- Des lroubles de 1u conduction intra-ventrieulsire (T cas)

I - Les domnges des examens sultrasonographiques par effet D8ppler echoteoma-
graphiques et echocardiceraphiques figurent au Tablesw XITT

e
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ASPECT D*ECTASTE-STENOSE AORTIQUE

a- Téléthorax trés évocateur

b- Aortographis : confirme les lesions cbservées
ay cliché du thorax et objective un anevrysme
gaooulaire (= J. :

-38=




TABLEATU

X

Jﬂmrmm:s ABSERVEES AU TELETHORAX ET A L°*A.S.P.

LESICNS OBSTRVIES

1

NOMBRE BE CAS

Cardic-scrtigues :

. Cardionmegalie

Extra-cardic-vasculaires 1

et ganglionnaire

E.C.G. normal

Hypertrophie vemtr. G
Hypertrophie ventr. D
Hypertrophie aurie. G

Hypertrophie auric. D
Arythmie compléte par F.A.
Wolf. Parkinsen white

Tachycardie ventriculaire

Fitrillation ventriculnire
Bloe de branche & complet.

Sigres d'ischémie myoc,

Ll
. Ectasie ventriculaire 1
, fmomelies aorte thor, g
. sctasle aorte desc. &
. @ilstation s, initiale b
. egleif, a0, deso. 2
. atercse-ectasie sort. dese. 1
. Eptesie fvt. pulmonsire g
. Oaleifications morte abdem, 5
. Lésions tubere. pulm. éwclutives .
. Léginng tuberc, pulmi gequellairves 12
. Béguelles tubere: pangl. medisst. b i
. Lésions sequel. mixtes pleurc-pulm, 5

]

T-8-B-T-E s XL

DONWEES D3 L'EXAMEN E.C.G,
| 37
i 50
e
i 1
2
Yypertrophie biventriculaire 1
I
1
| r
3
Bloe de branche gauche incomplet 4
I 1
Bloe de brenche D incemplet 3
! B3
: l

Infarctus du myocerds

- 35 _




TABLIEADT XIT

DONNEES DES EXAMENS DOFFPLER, ECHOGRAPHIGUES ET ECHOCARDIOGRAPHIQUES

- EXAMEN DOFFLER n = 56

. Normal fy
, 8tenoses ou ncelusions 172
. Syndrome d'hemodétournement vertébral é
. Ineuffisance aortique 1
- EXAMEN ECHOTOMOGRAPHIQUE VASCULATRE n = 12

|

; , Paroi sortique &paissie

! , Anévryeme de l'aorte abdominale

F . Epaississement de plusieurs troncs cervicaux 1

‘ ; thiﬂiuaamm parci artdre rénale 1

| . Exnmen normal 3

|

| — EXAMEN ECHOUARDIOGRAPHIQUE (T.M. et 2.D)

|

! . Normal g
. Hyp. Ventr. Gauche conesntrigue ¥

; . Dilastation V.G, &

| , Dilatebion 0.6 a

- . Dilatation 4 cavités 2

l , Prolspsus valve mitrale a

| . Fluttering Diast. Valw. miur, o3

! . Rétrecissement mitral o

! . Suspicicn Tupsure cordage mitr, 1
, Remaniemen® valyv, &ors. 1
. Fpanchement péricardique 1

‘ v ininuticon Praetion ejection VG 3

» Parci V.G. ou septum hypokinetigues

e a0
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E = SCINTIGHAPEIE PULMONAIRE DE PERTUSION

Rénlisfe chez 20 malades de fagon systématique, elle est ancrmale dnns 13 oas
montrant @

- L'absence totale de perfusicn d'un poumen gauche 1 fois et d'un lobe (2 ecas)

- Une hypoperfusion disseminfe aux deux champs pulmonaires 3 fois ou interes—
sant un ou plusieurs lobes ou segments chez 8 patients,

- Enfin, l'absence de perfusion d'un lobe nssocife @ une hypoperfusion d'autres
lobes ches deux malades.

F - DONNEES DS L'UROGRAPHIE INTRA-VETNEUSE (1.I1.V.) :

L'urographie intraveineuse, pratiguée chez 36 malsdes, aveo Eprauve de lavage

au furcsemide, est anormale dans 2L eas avee :

- Diminuticn de 1a taiile A'un vein : 16 fois. L'strophic interesse les deux
reing (L Toisg), le rein giauche (9 caz) ot le wmein droit (3 eas),

Reterd de lp nephrographie préeooce : *3 cas,

Aspect de "trop belle image” § fois aprée fpreuve de lavage ou "wash out"

(FIG. 3)
Absence de sécrétion d'ur rein (1 ces)

Absence d'hypertrophie compensateice en face d'un rein contwrlaterals trés

atrophique : 4 cas,

Certaines de ces ancmalies sont parfois nsoocifes ches le mére patient,

G - TOPOGRAPHTE ET ASPECTS DES LESTONS - (TABLEAU XITII) :

1/ = Aorte : 65 patients (63,1 %) ont une atteipte radiclogique de 1'acrte
descendante, 16 d'entre eux sont porteurs de 18sions associant denx arjecte

Aifférents : ectasie - ptensse successive, parfois Stagles (PIG. 2 b)




FI1G.3.

- ASPECT DE "TROP BELLE IMAGE"

A GAUCHE
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Un anfoyame 15018 sur Lluorte thorucs-nbdoninale v'eet prisent que chez L mala-
Ges ; e Lype de l8sions prédeminant cst surtout constitud par des sténoses longues
dftutant ginfralement guelques cemtindtres au-dessous de 1'istime et = 'Etendant
parfais jusgqu'au zegment rortigue cous-rinal ; L'aorte sus-rénale est stfnoste ou
oselnsé bG fois et e semmont sous-réosl 37 fols en toub. L'atteinte similtente
d25 Femments suf =% 8oug-rinaux cst observie dans 20 eng b 1'asete sous rinale

est Loushfe dn fagon iselle 15 fois (FIG, 4)
Lirateinte dscliée de 1'uorite v'ssh rotroivie oher gucun malade. Elle =8t toujours
srreeifo £ eelly dss troncsd supra-cortigues {56 %) ou des artéres digestives ou

rénalesn.

2/ - Jromee suvra~norticues (FIQ. 5)

les Iésions. sidgent aux trones supra-nortiques chez 79 patierts (76,6 %)

clle est imolfe chez seulewent 21 yatients (20 ). Les artdres les plus fré-
quamment istéressfes sois les artivas sous-clsvidres, surtout pauche (66 cas,
ie-stinose ol L'occlusion sifgrant en ri=vercibrels 18 form) 5 da fone=. - i

cilavidry dreite o8t toushls dans 53 ons aveo 1fgion pre—vertChrale 12 fois.

Lea troacs de lo carotide urimitive droite (31 cas} et &z la carstids primiti-

ve gauche (35 cas) sont Grnlement intfreusis de Tagon friguente,

3/ = futres lecslizations :
Au niveru abdondnal, 1'atteinte rinale est hilstérale OV Pols (FIC 6)
L= fréuence de 1'atleinte des putros artdres comme les carctides internes
et wrternes. los vertflwelan, Ves nridnes digestives, corvmaricones ef i
naires est probeblament scus—osiinte Aaus sebpe ghrie, en paiscn rerfals ga
serteines ipsuifisances teclmignes : absetce i'ineiderce en O.4.D. nousw
L'Etuds des Lrones suprs-surtiques el de Drofil pour les artires cigestives,
prise de slichls n'irclusnt pos les porticns distales dee artdres cervieales

et snfin reretl de 1'cpoeificsticn dea coronamires ¢t deg arsires pulronsires,

Satts lernigre o'n S0 réalisis respectivement que dang £ cos pour les soro-

raires avee confirmation MEeicnnelle 3 fois ob dans 13 eas prur les axtdres
B

wilpenaires aves prfssnce de 18siops T fois. D'sutre part, une ptteinte arté-

riells: pulmensire a pa $tre mise on Svidonce Auns deux nutres cas en cours

dtintereention,




TABLEAD XIII.

-LOCALISATIONS WT ASBFECTS DES LESBIOXNS

i bk -

LRTERIELLES

;AHE?RTEEEi TOTAL i

F ARTERES ‘ STENOSE OCCLUSION }Egg;igg;
Aorte imitial J 2{irreg.) : "
Aorte herisoat, 3 1
P.A.B.C 5 i % 3
Carot. Pr. D. | 26 | L E 1
i ext. D. 1 1 !
" int. D, 3 2
Carot. Pr, G. ! 28 T
int. G. ] i i |
Scus.clav, 0. 36 30 o :
pre-vert. | i0 el !
Sous.clav. D, 29 23- '
pre-vert. S5 ‘ 3 !
Verteb. Dr. 12 Es I
?Ertﬂhﬂ-ﬁw o Th 5 :
Aorte th. Desc. 16 10 3
*Anrtn abd.sus.ren. 2T 1 § 3
Acrte sous.rensl 29 3 f 2
fArt.ren. G. 3k T :
hhrt.ren. D. i 26 & : i
Atteinte bilaterale = |
Tronc coeliagque 8 ' 2 i
1Art. Mes. Sup. 13 10 |
Art. Mes. Inf. 5 3
Art. Hep. Com. 1 2 f
Art. i1, Pr. Dr. 9 3 s
ext Dr. g 1 |
LU W, " g 1 1 1
Femor. Com. D - ! 1
i Com. G b 1 . 1
Fem. Sup. G 2 E |
Foplite G. ' 1
Art. Pulm. Prinecip.| 5
" Pulm. G. L ] 1 1
Y Polm. D L ! i :
jCoron. Droite ) (ostisle + 3 st. tronculsired) |
1 Gauche 1 l ! ;
Art. circomflexe 2 '

i

i

e e v ——

|

1

52

W
40

2%
37
b
k1

33

oW = 9 0 &

A = =

|

16

12

65




FIG. ‘4. DUFLQUES ASPHCTS LESIONNELS AORTIQURES

a= QOoarctation atypigue de 1'aorte thoracigue
descondante .
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&
Face Profil

c- Anévrysme fusiforme de l'aorte inter-rénale avec occlusion
des arteres renales.

d—- Sténose de l'aprte sous-rénale avec dilatation
post-stenotigue,
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Ocelusion des artéeres sous—-clavieres B, et G.

EI-'
et irrégularités sur 1'artére vertebrale gauche

d- bilatation de 1'aorte initiale avec insuffisance
aortigue, anévrysme de l'artére sous-claviere G.
pré-vertébrale; sténoses des 2 art. sous-clavieres
post-vertébrales et des 2 vertébrales.

FIiz. 5. ATTEINTE DES TRONCS SUPRA-AORTIQUES.




o—= ODcclusion de 1'artere sous-claviére droite aveco
dilatation du T.A.B.C. et de l'artére carotide
primitive.

d- Sténoses et occlusions diffuses des trones
supra-acrtiques, Circulation de suppleance
rare ( gangréne au niveau des 2 mains).

-4 85—




FIG,6. — ATTEINTE ARTERIELLE RENALE

a- Occlusion de l'artére rénale droite

b— Artériographie selective rénale droite.
Aspect lacunaire proximale ( ): ocelusion
artérielle a gauche.

-49_




4/ - REsultats de 1'Btude Amatomo-mathclosicue :

1 = Territoires intfressfs ;

= 53 o

a) = Vasculnires : Plusieurs frosmente biopeigques mrélevis sur 57 mala—

des ont 84€ cxaminfs : P8 en tout, l& nombre 4'artires intéressfes

chez le méne patient Etant narfois importont, Ces examens omt portl

1Y

L'eorte

= Les ecarstides

= Liea soug=-olavidres

- Les vartéihrales

-~ Les coronaires

- Les artires temporsles

= les artéres rénales

- L'artdre nigentfrique suplrieurs

-~ Lee ert@res ilisques primitives

- Les fémorales compunes ou superficiclles
- L'artére poplitd

- L'artdére pulmonnire

W
L+ o e

19
16
14

= oo oy o

b

L
-

1
2

~ Les veines (veine cave supirieure, infirievre, ilimcue ot

sarhene interne

=

Le compte~rendu histclopique n'a pas 68 retrouvd dang 12 dossiers de malede:

oynat guld une revascularisation.

b} = D'mutre part uns Stude anetomopathologique de préldvements bhiopei-—

ques sy nivean rénal (7 cas) hfpatigue (U cas) et cuten? (2 fois)

n pa Blre sffectute,




AT,

2 - pspact histalagique :

7l =

h) -

Ay niveau srtériel, I1'agpect histologigue est carscteéristiquz
(49 Teis) : les lésiens consistent en une sclérose densz, englo-
bant les vess.vasarum et sidgeant surtout su nivesu de 1'zdventice

et do Is nartis externe de la média.

Les lemel les ﬁln;tinues pxternes sont ‘réquemment foeomentées et
1tinktima es® triése Spaissi, oedemateux, sidge d'une prolifératicn
fibrablastique entrainant parfeis une réduction importante de la
luminre artériells.

Une composente inflemmstoire, feite d'infiltrats granulomateux 1lym-
pho-histiocecytaires y est sssoeiée dans 24 cas j des cellules géantes
rares, sont présentes sur B prélsvements.

Des lésions ecicatricielles constitudes uniquement de fibrose adven-
ticielle ocvec prolongemente disséquants & la média, sont chedrvées
dens 17 cas. (FIG. 7).

Dea lésions d'fige différent, séquellaires par endroits et fibro-in-
flammatoires sillsurs coexistent chez B malades.

e Ecmpnsanﬁe athéromateuse, asvee calrifications surajoutées n'est

pas rare {6 nas).

Enfin, 5 pationts présentent un sspect histologique l&sionnol eans
specaficitd et non athéromateux.

Al nivepu ganaljcnnaire @

Dans la plupart des cas, des ganglions para-artériels ont été préie-
vés 3 des lésions tuberculeuses sont notédes deux fois. Ailleurs.
1'aspect est celui d'une histiocytose sinusale non spécifique.




Finrose infiltrante envahissant la media
a partir de 1'adventice et dissociant 1rs
finres élastigues et musculaires lisses
(cal. a 1'orcelige) .

FIG.+ 7. — ASPECT ANATOMO-PATHOLOGIQUE

_5?_
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c) - Au niveau rénal, troie typeos de lésions ont étd observies

- lésione ischémiquas ovec foyers do ndcrose (6 Nephroctomics )

~ fibroge intestitislle svec guelcuss discrste infiltrats inflaima-
boires diffus : 2 cas,
- glomérulopathic compleoxo difficile & stigueter (1 cas) assceiant

des glomérules on psin 3 eachater {?fi?ﬁ}

aspoct de hyelinose sogmentaire et Focele avee prolifération
endocapillaira,

Epalisgoment mosengial modded o ébouehy do eroissants oxtra-
copillairon, -

imprrtants acléross uullaqﬁnu avoe atfophic dpithdliala tubulmire
gt interstitiolle,

et on immunofluorescence, fixebion en grains avec 1o sdrum
anti-o3 do sifge mesangio-parictal et positivitd avec lo sérum
anti-Igd et anti-Tibrinogéne.

d) - Au niveau hénatique cet  retrouvd un infiltrat mononuelée plosmocytaire

gvec un certain degrd dtenvabiasement acldreux dans 2 cos, dont un,
avee antigine Hes réogatif.

2) - Epfin, 1%tude eén immuncflusrosconcs d'un préliévement cutandé on peau
saint montre une positivite on graing dos parois vasculairves avee les

girums anti-ez et snei-Inh chez lo malade présentent  une glomdrulo-

sathis,

Peox autren oxamang sant normaugx .




= BEVS

TV - ETUDE DE L'EVOLUFLON BT DES FACTEURS FROSNOSTTOURS

A = CLASSTPTCATION

L'ensenble des 63 nalades, entrant dans 1'&tude de 1'Svolution, se répar-

tissent de la fecon suivonte -

1/ -

Le groupe I, sens cemplienticn, comprend 13 petierte dont 1'&ge moyen,
au moment du premier signe vasculeive est de 31,5 ans et nu moment cu
disgnostic de 34 ane. Ie dflai moyen entre le premier signe vasculaire
et le dernier contr@le est de 5,5 ana (de 2 3 11 ans) 3 la VS est supé-
risure & 30 mm dans 61,5 T des cas;

Le groupe II, avee uae seule complication, au noment 1 diagnostic,
mais modErdés, est composé de & milades, dent 1'fige moyen, au premier
signe vasculaire ot au disgnostic est respectivement de 28,8 ane et

de 36,6 ans avee un délei moyen entre le début manifeste de la maladie
et la dernisre econsultation de 2,75 ans (de 4 & 16 ans). Ia VB est
nectlérée au-dessus de 30 »m dans 75 § des cas.,

Les complicetions présentes mu moment du diagnostic sont

s -

= L'R.0.4 inférieure & 180/05 mnllg Aux membres supfrieurs ou & 200/

110 medlz sux membres surérieurs : 7 cas,

= fAceident ischfmique cérfbral trapsitoire (A.7.T7.) & 1 cas,

Le groupe ITy ept sonstitué de 14 patients présentant une senls donpl B
eation mais s€vire lors du disgnostic. L'fge moyen dn At de 1a mala-
die et au moment du diagnsstic est respectivenent de 27,2 ans et de
32,7 ans avec un recul moyen de 8,2 ans (extrimes de 1 5 21 ans) 3

la V.B. est supérieure & 30 ma dans 71 % des cas.

Les complications observies sont :

= L'HTA supériecure & 200/100 rmHi aux membres superieurs ou & 220 muly
pour la systolique ou 120 mmBg pour la disstolique aux membres infi-

rieure : & cas dont un avec insuffisance rémale chrenique avancée.

= L'Ischémie cfribrale sfvere aveo piEtinopsthie ischémique au stade IT,
III ou IV : T cas, dont U hémiplégies et 3 syndromes verttbro-basilai-

Ir'ets

— Gangréne des deux membres inférieurs : 1 cas,
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4/ = be groups I1I.: ecomprend 28 malades portours do deux ou plusisurs
complications lors du disgnostie.
L'8ga moyen, au moment du promicr signe oeclusif est de 26,5 ang,
L'8ge mayen, au moment du disgnostic est de 32,3 ans,
Le recul moyen eet Jo 3,38 ans (5 & 29 ang) ; la V5 sat acecdliérds

[ > 30 mm ldrs houra) dans BOD % des cgs,

B~ EVOLUTION APRES OIABNODSTIC : (TABLEAU XIV et XV)

1/ - Clinique
a) -~ Dans lo groupe I, on cheerve lo passsge au groupe Ile de Joux
malades, on cours o'dvolution apris installation -

o d'ung catarecte ischdmique moddrde 4 ane aprés le diagnostic
ehez l'un d'aux,

« b d'unc HIA moddede, B ans sprés le diagnnetic dgns 1'autrs
ecas ¢ 1o cgntrdlo artoriogrephioue montro 3 nouvolles sténoses
daux ang gpres 1'aredt du breitement eorbicolde.
Un passage ou growpe JID est  dgelomopt nobtd svec imstallation
June edeilbd unilatéralo puis d4'un infarctus du myocarde (1.0.M)
avae insufficanco ventriculsire gouche (I.V,G.), respoctivement

2, 3 et 4 ans aprée Lo liagnostic.

b) — Bans lo grouns ITa : wae pubrs complicetion est apparue chez
doux patients :

. cataracke bilabérals presque totale doux ans aprés le disgnos-
bie,

« anEveysms du 1tacrte abdominale deux sna apregs, Sqaledment dans
1'aptre cng,

Uans un troisisme cas, sans complication sursjoutde, btrois nou-

L

velles stinnees gunt cbsasrvies 5 ans aprés § le patient avait

aubi un pontage up an auparavant et n'avait sas b Lreitd par
corticoldos.

Par contre; une stobilisebtion ou méme une emdlioration est chsap-
vz chez les autres malsdes traibids midicalement et/ou chirur-
gicalement, Ainsi, une jeum: satisnte dont 1'affection semble
avoir débuté B 1'fige Je 5 ane par uns hdmipligie réorossiva,

gardo un bop kst fFonctionnel B 28 ans.




c) - Dans le groupe Iy, outrs 3 décds on rapport avee s

- une HTA sdvbrs avioe insuffisancs cénalo terminale,

- un accident vasculsire ededbral,

- une thrombose post-opératoire immédiate dfun pontage aorto-bi-
carotidien chez un malade gui avait fait plusisurs sccidents
ischémigue cdrdbraux,

U aggravation avee survenuc do nouvelles complicstions est notde

chez 3 pationts :

- insuffisance coronarisnno et andveysme de 1'morto interrdnale
un an aprés le diagnastin,

- inasuffigance corenarienns cher un autre patisnt normotendu et
sang insuffisance nortique 3 ans aprés,

- enfin, une HTA 2 ans aprds dens ls derpicr cas.
Unz amélioration d'une HTA sdvire avic régression des signes
d'hypertrophie ventriculaire gauche et de rétinopathic hyper-
tonsive au fomd dlceil; se maintient 7 ans aprés pontage anrto-
sortique suivic, un an aprés, d'une rephrectomie pour thrombose

du greffon rdnal veinoux.

d) - Dans le groupe 11I, 7 décts sont & dépiorer {TABLEAY XV)
12 pakicnts ont présantd J'aubtres cemolications duesnt 1'@valobimn

antre 1 ot & ons aprés lo disgnostic :

deux infarctus Jdu myocarde (1,000} 3 et € ana sprds,

trois angors 1 et 2 ang apris,

sept insuffissnoes ventriculaires gauchos 1 & 6 ana apres,

daux HTA 2 =t 4 anz spria;

trois acoidents vasculmires cépdbrath;

1

unz cdeitd de 1'ooil geuche 2 ans eprés,

ol s
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Cos complications sdvéros sont gouvent en rapport avec la survenue
da nouvelles sténcecs (N.5) ou oeclusions intéressant :

- uno srtere choz 4 patients non traités par corticolides 1 & 7 ans
aprés le diagnastic,

- trois artéres dans 2 cas 2 et 3 ans aprés,

- cing artéres chez une jeune fomme ayent regu des corticuides pendant
plus de 5 ans, associds, pendant de courtes périodes su chlorambucil ;
mais oo traitement a &td interrompu & plusicurs reprises, interruption
suivic chaque fuis d'une poussde inflammotoire marquée et durable,
persistant mlme aprés réintroduction des corticostoroides.

- onfin, dans un autre cas, 4 ans aprés 1'actft d'une corticothérapio
suivio pendant deux mns, deoux nouvelles stéhoses sont cbservées avee
HTA sévbre. La reprise des corticoides assotids au chilorambucil a
permis de maintenir une pression artdrielle autour de 150/90 mm Hg
pendant prés d'up an. Un nouvel arr8t du traitement par chiorvambucil at
prednisolono, s'est traduit par une remontde des chiffres tensionnzls
non contrilds par les antihypertenseurs et impusant unz nephrectomie
uri an aprés devant un rein must.




TABLEAY XIV

COMPLICATIONS COSERVEES DANS L'EVOLUTIOM DES 63 PATIENTS

- 58 -

| COMPLICATIONS | AVANT T AU SONENT | pooee piasierre | TOJAL
| | |
f HT4 3| 33 s | 60,3 i
i insuffisance vontriculsirs % pd = ; 12,6 ;
Gauchc | i }
Insuffiasnce cardlague | 4 g i T2 |
Globale : , |
| InmsufFisancs corosorisnme ‘ 3 | 5 : 12.6 ;
Infarctius Ju Mvocards ! i | s i 4,7 f
Insuffigancy Aortigus : fi | 9,2 !
Insuffisance Mitrale F 5 : 17 i
tétréeiasanenl HMitral | Z . 3.1
T % fi | i 7. :
Accidant ischémigue cdrsbr. ! g | 2 T
Transitoive ! | |
Héminlégie 5 ey o | 12,4 |
H t | (mEnas malades) | .
i Habtinop. [achamique 3] : 12,6 |
Rotinop. Hyparboansive ) 17 : | 2343 :
Zataracte ineomilats ! [ ! v ! &, 7 :
|  Cémitd imilatécale ! ? /4 3.1
Andviysm: ‘ (3 : 2 ; 22.2
Trombose Aortique ; ! 1 ;
Lanogren ! 1 . 1 ! 1.5
E | (mEme malachs)
Syndrome cave supfrisyp ; i ! T:5
|

lillrl




TABLEEAY

Xy

CLASSIFICATION CLIGIOUE CES 67 PATIENIS

C7 NOMBRE DE COMPLICATIONS SEVERES £1 OE DECES

e

= = fombr o Comslications Dicbg | Vivants
Classification ad Tntal e shupant (Délei aprss avee Cofm-
ANt S CAameeRis © ot ante 1tdvalution Diagnostic) | plications
N  fBpe (Délai) severes
GROUPE 3 3 1lla {2 ans)
IH (1am} 1
GROUPE T1a 8 Z U1 (2 anm)
« HTA modirde 7
o AT
GROUPE 11b i 3 IIT (3 ans) > 4 \
« HIA Sivhire T {8 ere) ;
« Ischémic cardbrals
Hémipiagis 4 7 Ei :i;ﬂg ’
- Ganygrdne MI (2) 1
GROUFE 77T P T 3 . i il i
« HTA 4 TA i T 2 2 E; 2235; '
« MTA + Isch. Cdrshbr, &
. HTE + Andveveme 3 1 (& ans )
» ATA + fhgon 2 1 (3 ans )
W+ Bndvevems | K
o MR 2 r
< Ao+ IH A {3 ana )
. 3 oy plus 10 3 ﬁg - 'm %
{5 moig)
I
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2 - Bur le plan obskotrical 3

Parni toutzs les Femmcs de ln edric, le dirculement des grossesses
sprés le dsbut de la maladie a pu &tro Studid duns 20 cas. Le nombre
total de grossesses ost Jo 66 § celles antirleurss ay peemior signo
vasculeire rattachde de fagon certaine a 1'artdrite n'onk pos dlé

prises on compte.

Le nombre d'agenuchemants noemaux d'enfante vivants sst du 33 ohoz
12 fommes dont 9 sont hypectendues avec, 2n plus, uns ineUffisonco
aortioua (L.A) dans un cas ot dans un adbre, I.A 2t pdtrecissomont
mitral 5 une dixibme pstisntc Stait sorteusz d'une insuffizarce
mitrale isportante. Deux seulement ne prdsentaient pas de complica-
tions. Lo polds de naisssnce est notmal dans 20 cas et infepicur &
2,8 kg nour lss sutres.

6 Fommas, 5 hypectenduss ot une aver LM ddeomponaée ont donnd nais-
sence & 14 mort-nds,

4 psktientos hyperbenduss ont su B accouchements prématurds.

‘Enfin, 11 avortoments so sont produits chez € subres malades,; toutes
hiyperteniuas.

D'autrs port, 7 merus oot poedsentd, lors des grossesses, certzines

comnlications 3

- (N coma avec hémiplégic aprés accouchsmsnt toés hémorragioues,

= trnis HTA aspatuss @h cours de grossessod,

- un syndrom: osdemateux,

- una apgravation de 1a melsdie apriks 3 grossessas nornalog avae
nouvellos stannsas ot HTA,

- un syndrone inflammctoire aves V3 & 100 ma of fibeiosude %

Y,8% g/l aprés FoaoUacnemet .

el w




£ = RESULTATS DU TRAITEMENT -

1 = Lo traitocment medieal ¢
Il o congiste an ¢
a) = Traitement corticolde par prednisolons 8 raison de 40 5 8D my
par Jour pendent 1 & 2 modis selen !limportanes di syndrome inilam-

mztuire et son dvelution, puls & doses Hgressives jusqu's
16 ma/ ), aosologic: maintenue pendant plus d'up an, selon les oas.

Il est ngscez difficile d'apprécier 1'efficacitd do ce traitomont
echez nue petiente, du FTait do son interruptien friguento et
précoee perfois, par los melodes oux.mdnme,. Made. comns le
montes 1o tabiloew AVI, melord ces insufficences, les rdsultsts
nous  paraigsent cncourngosnts ¢ odcs HIA stvdros, mais pdcontos
avec existence d'un syndromo infilsmmetoirs maroud ont 648 contré-
lgzs pop V'edjonction de corticofdes sux hypotenscurs inofficaces
seuls, dans 7 cus sur 9. Dens les doux sutres cas, la corticothd-
rapie & 46 interrompue, unc fois devent un  sccds hypertonsif,
mais Is traitoocnt hypotonssur avait SRS arrded pet iy patisnte
SUr sa prepre initistive dovant 1o gonestioe ¢ 'uno emd}ioration
apparente, une nubra Feis, devant des chi f Fros tonoionnels domet-
rant slevis, molged un tredtenent sobitypertensour lourd 5 il ¥
avait une insuffisance pdwls avarcdo ders oo depnice cas,

Une réspparition des pouls est cheervic ohay 5 poticnts, |

Deox insuffisances carciscuss Gobelos Fébrilen cebslles mux
digitaln-diuretioues er voso-diletours onk ou Stra condrfldes.
Liune tamporaironent eveo sgoravation aprds phaets: beotelive
Afintermuption dee ecorkicofden; 1'autre de Fason 29fimitive wer
gudrianh complots de 1"nﬂuFfis§ﬁnc-carﬂim1u::t wabour du walimg
cardiague B la nopmale.
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Enfin, au contrfle artéricgraphique praticud chez quelquss mela-
des, une amdlisrstion des sténoscs aptérisllas sat ~bssrvie &
teux reprises,

Mais de nouvelles sténoses apparsissent parfois quelque meis, ou
anndes, aprés 1'arrét du broitement lors do nouvallss soussdos
avalutives, asse: fréquonbtes ou cours do L'ertérite de Takavasu.

Lug anti-inflammatoires non stéraidiens : une dvaslution Favoreble
a &td notds dans les 5 ces braitss par 2 g par jour d'acide acdtyl
suiicyliqua pencant 6 nuls A 2 ans, sans complications.

Deng tous les cas, un retour & la noraale de la V.5 & dtd sbservs,

Lo traitement do 1'HTA «

L'HTA & pu &tre contrdldc méddicalement dans 1% eas.

Jane 17 autren ces, un traitement chinurgical a &té ndcessaire.
Enfin 6 patients, non eéntore dpdrds ont une HTA mal contrdlse par
1o traitenent mddical,

Parmi les malades ayant subi wne cure chirurgicale e 17HTA, @
sont normotondis | 3 5 ans aprds 1tinkerventicn, lss 9 autres ont
ung HTf peraistantc apris chirurgie (3 cas) ou rdapparaissant
apréas quoloucs mois de normotensicn (€ css) miis rustant dens
1'arsamoio sensible au traitopent médical.

2 - Le troitoment chipurgical @

Pang e groupe I, il s'agil, dang vous los cas, d'une Sevascularian-

tion de menbre(a) supgrisurs(s) av infériour(s).

e

the

réappariticn des pouls ast abbenu & foias,
thrombose de pontngo carctido=axillaivo gauche s'est oroduibs i

3 reprises, une on pust-opdratoire immddiat, 1a deuxidme on mois
| ’ f

aprés In roprise eb 1o 3éme 2 ens eprés. coincidant avec la rdeirive

d'une addnopathie tuberculsusc du mfme oBtd, adencpathic

rr

raitdc

convenabloment 4 ang suparavent b prdcddant de quelgues moiz 1'a -
g B qualqg P

rition des signes ischidmiques.

Dans le groupe [Ta, une rormalisation tensionnel)s est obsccvde dans

deux cas, mals & un an de recul sculement ot une réapperition dos

poitls Jdans deux aulres cas,




ol
Dang” 1o geoups IIb, un retour & la normelic des ehiffres tensionnels
sgk notd dans 1'aonds suilvant un pontage sorto-scrtigue aveo reimplan-
trtinn des artdres rénales @ une throrbose d'un sontoge rénal s 1mpos
ad une néshrectomie un an aprés ot une remontée ce da T.A, est obser-
vie par ls puite, rostunt cepandent senziblo su traltement mddiool
7 ena porbs. [
Une theombose paskoapdratoins, d'un poptagn sorto-bicerotidien chez
un jouns patdont qui avedit préeentd & dpisodes succeseifs d4'0.0.C
particvlloment rédgregsifs. o entraind le ddods,
Enfin, aucins andliorpation n'n dbd onrogistras cnoe douw sulres
maladie, 17un gardant une dschinie oinspiic u mumbro eupérisur,
1'autes, vivent deouis doux ans, avec une jambo ampubée e un pied
sur lequel a 6ké pdalisde ume transeetabareienng, sprés dohoe do daux
pontages en raison de inouffisshee du 1i% diﬁ?ﬂin

Dens Lo gesupe 111, la cure chirurgicalo do 1'HTA o 8k8 tontde 17 fuis
devert. le caractire renu-vascuisive ol robelle an trodtoment madical
de celle~ci ; daps s “lupect des cas, ww noemalisabion tensiconells
eat cheervse porddant los tromitrh mols, oneuits une remontdo deos chif-
Fres & des pivesux &lovey sc prodult 1o olus ssuveat (TAELESU XVIIJ,
La revascularisabion 'satres tieritoires cffuctude chez 29 patients
s'esl treduite pac (TASLEAU XVITT) 4

— Doy décbes pogt-hpfratoiros dmpddiat ¢
! [

o L'un par dfebiviee Jde la perol doptique trée frogile; 3 doux
repriscs avae hdnoryegic abondenty, malged une {tenchdisation
aar des suicte panforeds au pivesu dg la plais d'enostomoso
du pontage serbisus of du podnt de ponction pour: prisy de
oredsion per-iofreboire 3 Ia malade, 8ofe de 29 mnz, aloveil

vy Hes eerticciiss eue puntant deust bois cn pre-opdrateire.
"

' mpbra; gov erelt ascdic-vespizatoite chez une natiente
srdsentent urs Menorkension srkdrialle jadmoncive (H.T AP}
var ‘stdnose serds schovielic pulmonpire ¢t un rétrecisse-
riank mitala

- Un gcher evec agucavition de 1'ischémio, pecessilant une sym-

pethectomis lonbeire wang geaods amdilicration.,

- Enfify, dens bous lew sutres: csg; 1'évelution s étd favorable

gais  souvent o rocul dameura drsufiisant,

g
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finsi, durant 1'dvolution; wn covkoin hombra do eompliestions sont
appaTHEs OU Bs soht oogravdes, dont 23 sdvires 3 ces comolications
st surajoutant v celles Jd83 exisbantes au ooment du disgocstic soak
i bype dVinsuffissncs veotriculsize getche (I.3.0) ou cazdizaue glo-
Bala (1.C.5.0 dtineuff  sancs coronsrianno avoo infrootus Ju myocarde
parfaia, J'eccilente veoculairos odetbraix Isehcmigquos wt O ineuffi-

aenes rdnaln sheonigus torminale.

En bouly W diceés sont supvenus 503 3 wpe aords 1o diusgnostic, soit
19,8 % das vas, sn moyerne Hoans oppds 1o début de la meladie- 3 dapmi
nes déeks, trois sant post-opdentoirss lemsdist (TAHLEAL 21V,

Toug lzs déces gont survenue chor les patiente du geoupe LIk (3/74) =i
gu groupe LEELI/90).

ko :'.uatj:l‘af'..t."'. Vivane wwae des covmliestions afv@res pogvant snbrafner Llg
mopt & Eouk momsnc.

Loz malodos prstant gopt stabilisee oocks brajtement: mddieny ok fon

chirurgical, una ponne parbis-dlinbpe eux dtent sosymptomstigues.
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ABLE

AU XVII

CURE CHIRURCICALE DE L'H.T.A.

TYPE DE TRATITEMEMNTY

EVOLUTLION APRES

Tl DANS
CHIRURGICAL L' &MNEE U AN

Pont. Acrin-zort, + rdimplantation |
art. ronais fl TA N 3 NE
Greffe velnouse art. rénal & T, N
Pont. Aorto-sort. + réiml. rdnm @ N
# Npphroctomie 0.
Pont. Rorto-mport. <+ »dimpl. nan, f I HTA contrilie
+ Mephrectomis 0 7 an shrés
Mzphrectomie © N HT& (N5 art. rén. dte
Pont. #orto-aert. =-pont. ert. i Th.
roi. G
Craffe veinsusy sorto-rén, G M HT A& oont el de médipt

{anévrysme anastouwac)
Pont. fort.sort. + nrdinpl, hE N {Décks IVG 77)
artéres rdpales nesentirigues
Pont. Aorto-hifon, M
Pont. Aorto-aort.s réippl. art, N HTA contr. mddical®
Groffe voineuse ark. rin. G puls H HTA IVE ++ (NS, rdn,
nephrect. & 1 an aprés dte)
Pont. Acrt.biilisque + réimpl. HTAM r ERC + ILG - A IT
rén. G + Nephroctomie O {Pont. SCO-carct. B)
Font. Aort.ncet. + véimpl, #én. i Th.N
P et G -+ Beaoek. Anov. A5
Pont, Aort.acrt. - rdimpl. rdn. HTAm Bontrdléo médicalt
D at £ % carct, PR.G. |
Pont. fopto-il, + réimpl, rén. L 4 HTAm conteflés madical,
Dot § + resect. Anave. I.P.D [ AIT. groesesse normala
+ Punt, carvot. axili. O. ( 4 ans apras
Port. acrto-rénaie O } H LT 4 stédnage zone

| H anastom:

MNephbroctomic 6 | H HTA contrflde médicall

RECUL
M LA

5
1
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e

&
7

it
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1
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arE
An

Ban

ATNE

ans
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B

ans

ans

ang
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TABLEALU

XVI11

RESULTATS DU TRAITEMENT DE REVASCULARISATION ET RECUL

- B -

TYPE DE PUONTAGE AMEL IDRATIONS COMPLICATIONS
forto-bicarotidien o+ 1 an
Carotido-huméral (3 fois) ++ Réapparition pouls | 2 thromboses 3 ans

(post-ep. puis 4 ans (dernier

aprés) pont.)
5.C.D. = huméral D ++ Réspparition pouls 1 an
Carotido-humér-bil. 4+ Réepparition pouls 2 ans
Aorto-bifémoral ++ Héappsarition pouls 2 ang
T.A.B.C.-vert. D et Hum. D ++ Réapparition pouls | (3 nouvelles sténcses) 5 ans
T.A.B.C.=humer. D. ++ Héapparition pouls - 4 sns
Amputations + greffe Ao-fém Gangréne extensive Z ans
G puis Gr. ilio. femor. G - Transmetat. 1 an eprés
Aorto-carot. D et SCD ++ Réapperition pouls 2 ans
Aorto-axill. = Thrombose x 2 3 ans

igchémie
Résection Anev. poplité +
Pont. Apo-sort. 3 ans
Pont. vein. fem. poplité - Aggravation aympath-

ect. L. 4 ans
Pont. morto-cor. G Disparition Angor 4 ans
Pont. carot.axill. ++ Réspparition pouls 2 ans
Pont. sorto-bifem. Décens post-opératoire

(déchirure anastomose) | 15 j
Font. sorto-bicarnt. Décts:thrombose

pontage post-op.

immédiat -
Pont. msorto-mesent. sup. ++ Angor m. 1 an
Pont. SCG - jum. et ilio-fem. | ++ Réapparition pouls |Forme trds infl.

5 nouvelles sténoses 7 ans
Pont. SCD = hum. Décis post-op. (HTAP4+) -
Resection Anev. Pont. vein.
FSG + pont. Ao-vert. G, car.D
vert. D et axill. D. PN & ans
Prothése valve mitrale Décds 1I.C.G. 1 an
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TABLERDY

XX

RANALYSE DES 10 MALADES DECEDES

_
EOMPLIEATIONSG Al
DTARMOST I _

mmrpH¥
i eXE LVOECES: JIARC-. Emm:ﬂ@
NGoTIC | DECES |
I
Gd. F 37 >
2 | F 43 &5 21
AdL F 33 3% 3
o, F 29 73 5
BR, M 22 153 -
e, F i 25 2
a4 F 45 L4 &
" BE. 5 §4 62 33
CH. ¥ 45 42 12
. F 30 3n

Heéminléagie (TA.M)
HTAS + I.R.C. !

Ins.Fiteale +»
(L.L.6.) + HIAm
As HIA —(HTAP

Ed. cave sun.
hnaoer
Hemipligiz EduV.8.!
rékipeputhis isch. |
st IIT (TA.H) |
HTAPF Myocardits
nrobable

Hihs Iﬂpvlp:mﬁu{m._
Aoy deae, 3 IVG +
HT&m Ancvrysme  F
Aorls shdominalo
ATAs + IAT avancds
Angor IVG

HTAP+—--R.H.
Ischémic oérdbralu

(1)

( N}
4
(i8g)

1L
{16g)

%

PR ETEMENT

- Carticollcs

& mois
. Diglyse 6 mois
Frait. A-H
Proth.Valv. eterr.
mitralc Dig. Ciur.

Cort. 2 mois
Pantfiarta,baf,

Pont . Aorta-
bicaraotiditn

Digit. diur. vass
dife inefficace
corticsTes souls
afficaces
Cort.+8. Bloquorits
Blimeis Prot. At

Yazo=rilatateurs

Eort. 6 moic

DB AH
Revageularisation
s5us ol (e

ERISE DE LE WIRT

ficeidont ischémioue coribral

HIR — IRE

Hemorragie post-as.
HBTOl A07T.

Throrbose sost-ondrstairs
jatilan

thfh“[

TNGE

Infarctus myaocorde

nost.dp. impidiat
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CAMMENTAIRES

EPIDEMIBLOEIE ¢

A/ FREQUENCE :

L'importance: do notre sdrie démontrs gue le frdguence do o maladie
{o Takayasu en Algdric semble comparable 3 celie rebtrouvis dong 1o
alupart des pays & forte prdvalence.

Compards aux 101 ces de SEN (324) pecrutids on 18 ans, le chiffre de

103 malades diagnostiguds on 14 ans, dont plus Je 1a modtid on 5 ang
seulomont, indieus gue 1'affectisn n'est pes plus rare en Algdrie gu'en
Indo ou peut-8tre Mg eu'su Japon, car, commo nous 1'avops dit, nous
nfavons pes ecelligés tous los nos disgruatinuise artia] Toml wun Gladric.

L 'estimation de (.27 eas pour 100 malades  =imis dans un Survice do
mideeing interre, & laguelle nous soumes parvenus en comparant le
mambrs dlartirites de Teksyasy ddiagnosticudes au nombre total de mela-
dow admis dursnt la m@me pépicde pour toutos surbes d'effections ost
dtailleurs bien supdriours 3 ealle de SEN {324) ; s effoct, ce dornier,
on comsarent le nombro d¢ nas dz M,T, au nombre tetal de  malades
adimis & 1'hOpital Jde BIMBAY durant la méme périede, astime 1'incidence
5 0,18 9.

Se mime on tenant compte du pombre 2@ cas ddpistés en unc annde -

20 an 1981, an sachant aue oo chiffre est loan de représentsr tous les
cas de M.T. existonts, nos melades ne provanant, pour 1s plupart, que
i deux Services d'4lasr, on peut estimer 1'incldence da  la maladic

3 nlus de 1 cas pour 4 midlicon 4'habitants.

D'apréa cortaines sdries autopsigues (180 , M0) pour 1'ensemble des
nzys touchds, Ltineidence meyenne serait de 0,61 % autopeies (TABLEAU
¥A) § mais, du fuit guo ces Gtudes n'ont portd que sur le sugmont dss-
cendant de 1'aorte, ces chiffres scovent @tre mulbipliss per Houx,

estiment la plupart dos autsurs (239).
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Enfin, la prédvalance Je 1l'artérite de Tskayasu est actuellement
astimde & onviron 2 & 2,5 pour un million d'habitants (29).

Ainsi, la fréquence de la maladie de Takayasu semble non ndgligeable
dans notre pays, mais il ast encore difficils de 1'opprécicr avec
précision, 1'sffection restant mdevnnue juaqu'd présent pour plusicurs
raisons @

- Lo caracthrs ethnique de le prédominance prisqu'oxelugiviement
asiatigus domoure dens 1l'esprit de bésucoup do medocing,

- L'anpellation du "maladic dea fommes sans pouls" feit qu'elle cet
rarcment &voaguée adorkl les pouls gsont prisents ou guand o'est
1'homme qui en cat attedint,

- L'intecrogatoire des patienta nloccond adisealivesnd gue Lol pag
drimportancs & des syriptfses veguos bels gue vertiges, troublas
visuels ot fatigabilitd do mewbro @ 1l'effort...

- L'absence fréguente, lors de 1'exemon physiquu o la paipation des
pauls et de 1'ousculizticn des différents trajete artdriels,

- Une explozation vasculaire insuifisante cu romduo impossiblo par
1'absence A'daouicemunts addguats (exanen Doppler — artSriographie..)
deyant ups HaT.8., une insuffisasnce rénale chronique, un accident

vasculaire cirdbral, dis troubles visuels, etc...
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