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La nouvelle nosologie des 
vascularites…





Adieu Horton, Kussmaul-Maier, Henoch-Schönlein, 
Mac Duffie, Goodpasture, Wegener, Churg-
Strauss…



Vascularites systémiques : le 
rhumatologue en première ligne !
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• PAM

Guillevin et al. Arthritis Rheum. 1999
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• EGPA 
(Churg-(Churg-
Strauss)

Comarmond et al. Arthritis Rheum. 2013 
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• PAN

Pagnoux et al, Arthritis Rheum. 2010
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• Cryoglobulinémies

Terrier B, Cacoub P. Curr Opin Rheumatol. 2013 



Intérêt des ANCA

• c-ANCA (anti-PR3), p-ANCA (anti-MPO), et x-
ANCA (élastase, lactoferrine, cathepsine…)

• Diagnostic : 
– faux-positifs, diagnostics différentiels– faux-positifs, diagnostics différentiels

• Infections (mucoviscidose)
• MICI
• PR ? Maladies de système ?

– Vascularites ANCA -
– Les ANCA avant la vascularite ?



Des ANCA sont présents avant le 
début de la maladie

• Etude sur les banques de 
sérum de soldats américains

• 30 cas de maladie à anti-MBG

• PAM puis maladie à anti-MBG
• Les ANCA déclenchent 

l’apparition des anti-MBG ?

Olson et al, JASN, 2011

Anti-MPO
Anti-GBM

Serratrice et al, AJKD, 2004



Cas cliniqueCas clinique
- Femme de 60 ans, enseignante
- Janvier 2010 : arthromyalgies des ceintures, syndrome 

inflammatoire marqué, bilan immunologique négatif (dont ANCA)
- Diagnostic de PPR mais réponse lente à la corticothérapie

- Juin 2010 : apparition d‘un syndrome sec oculaire et buccal - Juin 2010 : apparition d‘un syndrome sec oculaire et buccal 
marqué et de troubles sensitifs. Pas d‘auto-anticorps, BGSA 
grade 4, polynévrite sensitive
- Diagnostic de syndrome de Sjögren primitif
- Pas de modification thérapeutique (décroisance de la 

corticothérapie)



• Septembre 2011 : bilan d’évolutivité de son Sjögren, clinique stable, 
apparition de c-ANCA à la limite (1/20) et anti-PR3 à faible taux (0,4, 
N<0,3), pas d’argument pour une vascularite

• Début 2012 : apparition d’une polyarthrite des mains, fébricule 
chronique, perte de poids (6 kg), aggravation des troubles sensitifs chronique, perte de poids (6 kg), aggravation des troubles sensitifs 
des MI et apparition brutale d’un steppage G, cholestase 
anictérique, syndrome inflammatoire biologique marqué.

• Mai 2012 : hospitalisation pour bilan. Le lendemain de son 
admission, transfert en réanimation pour état de choc hémorragique 
(Hb 4,5 g/l) et détresse respiratoire



TDM : hémopéritoineTDM : hémopéritoine



TDM : hémopéritoine, fuites produit TDM : hémopéritoine, fuites produit 
contrastecontraste



TDM : verre dépoliTDM : verre dépoli



• Biologie :
– Hb 4,5 g/dl
– Protéinurie 0,15 g/24h, hématurie 50/champ, fonction rénale 

normale
– Pas de LBA car instabilité respiratoire
– c-ANCA 1/40, anti-PR3 0,8 (N>0,3)

• Résection étendue colon + grêle : vascularite 
nécrosante des artères de petit et moyen calibre

• Granulomatose avec polyangéite (Wegener) avec 
ischémie digestive, mononeuropathie multiple, probable 
hémorragie intra-alvéolaire 



Intérêt des ANCA

• c-ANCA (anti-PR3), p-ANCA (anti-MPO), et x-ANCA 
(élastase, lactoferrine, cathepsine…)

• Diagnostic : 
– faux-positifs, diagnostics différentiels

• Infections (mucoviscidose)
• MICI• MICI
• PR ? Maladies de système ?

– Vascularites ANCA -
– Les ANCA avant la vascularite ?

• Suivi de la maladie : valeur pronostique incertaine



Traitements

• Années 50 : mortalité à 1 an > 80% (Walton, BMJ, 1958)

• Actuellement : survie à 5 ans > 80%

• MAIS rémissions prolongées à 5 ans < 50%
(Hoffman et al., Ann Intern Med. 1992, Gordon et al., Q J Med. 1993)

• Iatrogénie (corticoïdes, immunosuppresseurs…)



Adaptez le traitement à la sévérité !

• Bon pronostic (formes 
granulomateuses de 
GPA, PAM ou PAN sans 
signe de gravité…)
– Corticothérapie modérée 

+/- MTX ou Azathioprine+/- MTX ou Azathioprine

• Mauvais pronostic
– Corticoïdes forte dose 

(bolus ?)
– Echanges plasmatiques ?
– Immunosuppresseur 

(cyclophosphamide ou 
rituximab)

– Entretien (azathioprine ou 
methotrexate)



L’ère du rituximab

Etude RAVE Etude RITUXVAS



Etude RITUXVAS

Groupe RTX
33 patients

4 inj RTX/4 s
+ 2 EDX

+ Stéroides, objectif 
5 mg à M6

Groupe contrôle
11 patients
Bolus EDX

+ Stéroides, objectif 
5 mg à M6

Puis entretien AZA

44 Patients avec atteinte rénale

5 mg à M6 Puis entretien AZA

12

M
O
I
S

Critères primaires:
Rémission prolongée et effets secondaires



Etude RAVE

Groupe RTX
99 patients

4 inj RTX/4 s
+ Stéroides, objectif 

0 mg à M5

Groupe contrôle
98 patients

EDX 2mg/kg/j
+ Stéroides, objectif  

0 mg à M5
Puis entretien AZA

197 Patients 

Puis entretien AZA

12

M
O
I
S

Critère primaire:
Rémission sans corticoïdes à M6

Specks, NEJM 2013



Etude Mainritsan : Rituximab vs 
Azathioprine en traitement d’entretien



Etude Mainritsan : Rituximab vs 
Azathioprine en traitement d’entretien



Conclusions
Les vascularites systémiques

• Des maladies rares et graves
• Les signes rhumatologiques sont très • Les signes rhumatologiques sont très 

fréquents !
• Il faut suivre les patients qui ont des 

ANCA…
• Le rituximab tend à prendre une place 

prépondérante dans leur traitement


