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RESUME

La maladie de Takayasu est une panartérite inflawineaet sténosante, atteignant les gros vaissebétiologie inconnue et de pronostic réservé a
long terme. Le traitement repose sur la cortic@piér, lors des phases évolutives et inflammatatesir la revascularisation chirurgicale, lorsque
les sténoses sont symptomatiques. Nous décrivonsasirdécouvert a Fort-Dauphin, chez une fille deadd, dans un tableau d’insuffisance
cardiaque globale. La maladie a évolué avec ddessde complications secondaires & de multiplesusions artérielles avec thromboses ou
anévrysmes. L'objectif est de relater I'urgenciddifficulté de prise en charge de la maladie dansentre sous-équipé.

Mots clés: Maladie de Takayasu ; Complications ; Corticatpée ; Revascularisation.

ABSTRACT

The Takayasu disease is an inflammatory and rég&ipanarteritis, reaching big vessels, of unkn@tinlogy and long term reserved prognosis.
The treatement is based on corticotherapy, dutiegetolutive and inflammatory phase, and on surg@aascularization when the stenosis are
symptomatics. We report a young girl‘'s case disoedeat Fort-Dauphin, at 14 years old, with a cotigeseart failure. The disease has evolved
with sequences of secondary complications with iplelarterial occlusions with thrombosis or anearys

The target is to relate the difficulties to takeecis complications, in under equipped centre.

Keywords: Takayasu disease; Complications; Corticother®ayascularization.

Introduction

Quelques cas de Maladie de Takayasu ont été&siécri

a Madagascar, mais aucun dans la région de Tuléar.

La rareté de cette panartérite inflammatoire et
sténosante, évoluant par poussée, d'étiologie momn
atteignant les gros vaisseaux [1, 2], dans le md¢hde
nouveau cas par million d’habitants par an [3]Jeet
pronostic réservé a long terme [4] expliquent &nét

de cette observation. L'objectif de notre étude dast
rapporter un cas de maladie de Takayasu
corticodépendante chez une patiente de 14 ans.

Observation

Une fille &gée de 14 ans a été vue pour la gnemi
fois a Fort-Dauphin, efévrier 1999,dans un tableau
d’Insuffisance cardiaque globale accompagné de
douleurs abdominales, d'une hypertension artérielle
(HTA) séveére a 170mmHg de pression artérielle
systolique (PAS) et 110 mm Hg de pression artériell
diastolique (PAD) ou [170 >110mm Hg], d'une

diminution des deux pouls fémoraux ; de souffles
d’'Insuffisance mitrale, tricuspide et aortique. Une
cardiopathie hypertensive dilatée a été évoquée. Le
scanner réalisé a Antananarivo n'a pas révélé de
coarctation aortique. Pour stabiliser linsuffisanc
cardiaque et 'HTA, du Furosémide 40 mg et de la
Nifédipine 30 mg, par jour ont été institués.

Des compléments d'investigations ont été fadms
Suisse, le mois dé&Novembre1999. L’'échodoppler
cardiaque a confirmé la cardiopathie dilatée awtten
diminution de la fraction d'éjection (FE) a 15%,eun
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hypertension artérielle pulmonaire post-capilladtes
insuffisances mitrale et tricuspidienne modéréamet
insuffisance aortique légére. L'Angio-IRM abdomi-
nale et thoracique, a montré une interruption ceiepl
de l'aorte abdominale, entre le départ de lartére
mésentérique supérieure et de l'artere mésentérique
inférieure ; un aspect gréle des artéres rénales av
d'importantes collatérales ; et au niveau de lass®o
aortique des sténoses étagées avec des micradilatat
anévrysmales de l'artére sous-claviere gauche. La
scintigraphie rénale a révélé une asymétrie de la
fonction rénale en défaveur du rein gauche. Le bilan
biologique a détecté un Mantoux fortement positjs(

x 1,8cm) révélant la possibilité d'une atteinte
tuberculeuse ; une anémie microcytaire, hypochrome
avec carence martiale. Enfin, le bilan Immuno-
logique a montré une élévation de I' Immunoglobeilin

G a 28,6 g/l. Au terme de tous ces bilans, le datio

de Maladie de Takayasu avec oblitération compléte de
l'aorte abdominale en aval de la mésentérique
supérieure, oblitération compléte des deux artéres
rénales avec une Hypertension Artérielle secondaire
majeure et défaillance cardiaque, a été posé.

Une reconstruction chirurgicale de [l'aorte
abdominale et des deux arteres rénales par des
homogreffes a été accomplie le mois de décembre
1999. L'examen anatomo-pathologique de [l'aorte
réséquée a montré une sclérose séquellaire non
spécifigue sans inflammation granulomateuse, ni
nécrose caséeuse, mais un thrombus en voie
d’organisation. L’histologie a été compatible a la
maladie de Takayasu ; mais I'examen bactériologique
n'a révélé aucun germe a la microscopie et a kil
aérobie avec absence de bacille tuberculeux.

Une premiére cure deorticothérapie avec du
Prednisone a 1mg/kg/jour a été instituée et pouesui
pendant 4 mois. Puis cette dose a été diminuéende 5
toutes les 3 semaines. Un traitement antituberguleu
(Rimifon 300 mg/jour avec de la Vitamine BG6)
pendant 6 mois (traitement recommandé a cause du
Mantoux positif et de la corticothérapie) et un
traitement par de [IInhibiteur de I'enzyme de
Conversion ( Enalapril 10 mg/jour) y ont été asésci

Six mois aprés lintervention Jgin 2000, un
contrdle échographique a Antananarivo a montré une
FE nettement améliorée a 50%. La tension artérielle a
été stable a 100 >60mmHg.

Mais, un an apréslin 200} a Fort-Dauphin, une

Les bilans biologiques ont détecté une protéinurie
élevée due probablement a une néphropathie
hypertensive ; une anémie ferriprive ; une Vitedse
Sédimentation des Hématies (VSH) accélérée a 55 mm
a la premiere heure, mais sans élévation de la C
Reactive Protein.

Un Anévrysme aortique sous rénal avec compli-
cations de dilatation anévrysmale au niveau des
homogreffes de l'aorte abdominale et des artéres
rénales, a été révélé par I'angiolRM.

Le 04 Décembre 2002, une réintervention pour
résection de cet anévrysme aortique avec miseaee pl
de prothése de Dacron, et réimplantation des artere
rénales dans le corps de cette prothése a étdugftec
Mais, devant un épisode d’'Insuffisance rénale agué
un (Edeme Aigu du Poumon en post-opératoire, un
contrble urgent a I'angio IRM, a permis de décauvri
une complication d'Occlusion bilatérale des deux
prothéses aorto-rénales.

Donc, le 18 Décembre 2002 une deuxieme
réintervention pour ablation du tube de Dacron et
remplacement par un double greffon de veines
saphenes sur les deux artéres rénales a été
fondamentale. Une deuxiéme cureateticothérapie
a été débutée avec Prednisonea 40 mg/jour.
Du Propranolol , de I' Indéral et de la Nifédipirant
supplanté I'Enalapril qui a été stoppé. Une nowevell
angio-IRM post-opératoire a montré une bonne
perméabilité du pontage aorto-rénal droit sansos&n
significative mais persistance d’'une sténose diemnvi
60% au niveau de I'artére rénale gauche reconstruit

Par ailleurs, un ultrason carotidien a révélé un
épaississement des parois artérielles avec stnise
dilatation anévrysmale en aval. L’Angio-IRM de la
téte et du cou a objectivé des lésions ischémiques
périvasculaires au niveau de la substance blanthe e
une sténose de [l'artere carotide commune avec
dilatation et aspect irrégulier en amont.

Ainsi, le 24 Mars 2003 une intervention au niveau de
I'artére carotide commune droite a été décidégadit
d'une résection — greffe d’'un segment de 6 cm de
lartére carotide commune droite disséquée et
présentant un pseudo anévrysme. La corticothérapie a
été poursuivie durant 6 mois. Et en plus des
antihypertenseurs, de I’Anticoagulant type
Acénocoumarol ( Sintroff) & 3mg par jour pour avoir

un International Normalized Ratio (ou INR) entret2

3 et de I'Antiagrégant Plaquettaire , Aspirine I0g/

absence de pouls au membre supérieur gauche avec jour ont été prescrits.

une tension artérielle tres difficilement percelgtia

été constatée. Par contre, la tension au nivedwaki
droit a été normale : 120 > 80 mm Hg. Et, le mois de
Novembre 2002 lors d'une deuxiéme évacuation
sanitaire en Suisse, une HTA élevée avec une
différence de 20 mm Hg au niveau des membres
inférieurs et supérieurs a encore été dépistéebraai
gauche, 188 > 112 mm Hg ; bras droit 183> 118 ;
jambe gauche 207> 109 et jambe droite 205> 105. Un
souffle systolique mésocardiaque discret 1/6 et un
souffle carotidien bilatéral ont été également pgerc

Le mois deJanvier 2005 a Fort-Dauphin, de
nouveau, une HTA sévere a 220>115 mm de Hg avec
troubles de la conscience, des hémorragies digsstiv
avec anémie sévere sont encore apparues. La prise en
charge a été, cette fois, uniquement médicale,sa ba
de corticothérapie a dose dégressive de 6 mois (une
troisieme cure débutée a 40 mg/jour), d'antiulcireu
(oméprazole ) ; de transfusion sanguine relayée par
une supplémentation en fer, en plus des anti-
hypertenseurs a vie (Nifédipine 60 mg/jour et Atého
50 mg/jour).
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Le mois deluillet 2009 I'état de la patiente, agée de
24 ans a été stable avec une tension artériefieggtale
de 130>70 mm Hg, un souffle d’'Insuffisance mitrale
légére, un souffle para-ombilical gauche de st&nos
rénale résiduelle, des douleurs abdominales vagues
répétition ; une anémie hypochrome, microcytaire et
ferriprive sévere.

Discussions

Nous avons retenu le diagnostic de Maladie de
Takayasu selon les criteres diagnostiques de
I’American College of Rhumatology [5] : 4ge de débu
inférieur a 40 ans ; baisse d'un pouls radial ;ffs®u
para-ombilical gauche et souffle carotidien bilaté&r
occlusion de l'aorte abdominale, rénales; sténose
carotidienne et sténoses étagées de la sous-elavier
gauche (a l'artériographie ou a I'Angio IRM). Elle a
recu au total 3 cures de corticothérapie en 1989, e
2002 et en 2005. La survenue des poussées éwdutiv
chez cette patiente a été triennale et révélébague
fois par une HTA sévére compliquée (d'insuffisance
cardiaque, de néphropathie ou de troubles de la
conscience). Et aprés chaque cure de corticotterapi
de 6 mois (associées ou non aux gestes de
revascularisation), la maladie semblait se staHyili
avec nette amélioration des signes cliniques. Pais,
maladie s’est réveillée de nouveau aprés une pEriod
quiescente de 3 ans, jusqu’en 2005, traduisant ains
une corticodépendance probable. En fait, selon la
littérature, aprés la premiére cure de corticoghiéra
23 % des malades ne présentent pas de rémission
compléte [5] : notre patiente se trouve donc dattec
catégorie. Malgré ces multiples cures de
corticothérapie, le probleme d'anémie ferriprive,
hypochrome et microcytaire,de plus en plus sévere,
depuis 1999 n'a jamais été résolu, témoignant la
persistance d'une inflammation chronique et
d’hémorragies a répétition, exagérée par la prise
d’anticoagulants.

L'association maladie de Takayasu et tuberculose est
connue [6], notre patiente a eu un Mantoux fortdmen
positif. Aussi, le trigger de la réaction autoimraun
contre 'endothélium  vasculaire  serait le
Mycobactérium . Seulement, la nature histologigae d
linflammation n'a pas été spécifique de lésions
tuberculeuses ni de lésions granulomateuses de la
maladie, mais le diagnostic a été quand méme retenu
[7, 8]. A Iissue de ces cures de corticothérapiele
revascularisation, I'état de santé de la patierteaip
stable sous antihypertenseurs et anticoagulant.
Néanmoins, la prise d'anticoagulant a vie, constitu

une contrainte (risque d’hémorragies graves), car
'INR de suivi n'est pas réalisable dans sa région.
Enfin, la survie a 5 ans d'une maladie de Takayasu
compliquée est a 50 % environ [9] ; notre patiesde
actuellement a 10 ans de découverte de sa maladie
avec toutes les complications décrites. Toutefois,
I'apparition éventuelle d'une nouvelle poussée ne
devrait plus relever d’'une nouvelare de cortico-
thérapie isolée, mais recourir a d'autres alteveati
comme les Immunodépresseurs (Méthotréxate) seuls
ou associés a la corticothérapie [7].

Conclusion

Notre patiente agée actuellement de 24 ans, a
présenté une maladie de Takayasu avec 3 périodes
d’activité, 3 cures de corticothérapie et 4 intatians
de revascularisation. Malgré les corticothérapias g
ont permis de stabiliser pendant une durée limitée
(3ans) la maladie, celle-ci a quand méme évolué ave
des atteintes polyartérielles (aorte abdominal@res
rénales droite et gauche, artére carotide commune
droite, artére sous-claviére gauche).
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