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TNF α:  : Tumor necrosis factor α 
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TVO   : Trouble ventilatoire obstructif 
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Les vascularites des petits vaisseaux représentent un groupe d’affections relativement peu 

courantes caractérisées par l'inflammation des petits vaisseaux notamment des artères intra 

parenchymateuses, des artérioles, des capillaires et des veinules entraînant une obstruction 

vasculaire, une ischémie tissulaire et un infarctus [1]. 

Dans le groupe des vascularites des petits vaisseaux on distingue : [2] 

• Les vascularites à complexes immuns comportant : la vascularite cryoglo-

bulinémique, la vascularite à dépôts d’IgA (purpura rhumatoïde), la vas-

cularite urticarienne hypocomplémentémique et la vascularite anti mem-

brane basale glomérulaire (maladie de Good Pasture). 

• Les vascularites associées aux anticorps anticytoplasme des polynucléaires 

neutrophiles (ANCA) : polyangéite microscopique, granulomatose éosino-

philique avec polyangéite (GEPA) ou vascularite de Churg-Strauss, et gra-

nulomatose avec Polyangéite ou maladie de Wegener. 

La première étape du diagnostic consiste à reconnaître la présence d'une vascularite des 

petits vaisseaux, et la deuxième étape, plus difficile, consiste à déterminer le type spécifique de 

la maladie. Les signes et les symptômes des vascularites des petits vaisseaux sont extrêmement 

variés, et beaucoup sont communs à toutes les vascularites des petits vaisseaux. Le diagnostic 

nécessite d'évaluer à la fois la présence de caractéristiques préalables et, tout aussi important, 

l'absence de caractéristiques incompatibles. Il est important de poser un diagnostic précis, car le 

pronostic et le traitement approprié sont différents selon le type de vascularite [3]. 

Malgré leur relative rareté, les vascularites restent à l’origine d’une importante morbidité et 

mortalité, malgré l’utilisation de thérapeutiques parfois lourdes [4]. La corticothérapie et les 

traitements immunosuppresseurs restent alors au premier rang des choix thérapeutiques [1]. 

L’objectif de notre travail est de mettre le point sur le profil diagnostique clinique et 

paraclinique des vascularites des petits vaisseaux, ainsi que leur profil thérapeutique et évolutif 

au service de médecine interne du CHU Mohamed VI de Marrakech. 
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I. 

Il s’agit d’une étude rétrospective à visée descriptive, qui a porté sur une série de 38 

patients ayant été suivis pour vascularites des petits vaisseaux. 

Type de l’étude : 

II. 

1. 

Lieu et durée de l’étude : 

Notre étude a été réalisée au sein du Centre Hospitalier Universitaire Mohamed VI, au 

niveau du service de Médecine interne. 

Lieu de l’étude : 

2. 

L’étude s’est étalée sur une durée de 18 ans, de janvier 2004 à décembre 2021. 

Durée de l’étude : 

III. 

Les patients ont été sélectionnés à partir du registre de cas admis au service de Médecine 

interne du CHU Med VI pour suspicion de Vascularite des petits vaisseaux.  

Population cible : 

1. 

Ont été inclus dans cette étude :  

Critères d’inclusion : 

• Les patients suivis en médecine interne pour vascularite des petits vaisseaux 

2. 

Ont été exclus de cette étude :  

Critères d’exclusion : 

• Les cas de vascularite des gros et moyens vaisseaux. 

• Les patients dont les dossiers cliniques étaient inexploitables. 

IV. 

Les patients ont été identifiés à partir du registre d’hospitalisation du service de Médecine 

interne du CHU Mohamed VI.  

METHODOLOGIE : 

Les données cliniques, paracliniques, thérapeutiques, et évolutives ont été inscrites sur une 

fiche d’exploitation préétablie (voir annexe 1), puis recueillies à partir des dossiers médicaux du 
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service de Médecine Interne, avant d’être saisies dans des fiches de tabulations et statistiques, à 

partir desquelles plusieurs résultats ont été regroupés et calculés. 

V. 

Nous avons utilisé le logiciel Microsoft Excel version 2019 pour la confection de la base des 

données, pour le traitement des données et pour l’élaboration des graphiques. La saisie des 

textes a été faite sur le logiciel Word version 2019. 

ANALYSE STATISTIQUE DES DONNEES : 

VI. 

Le recueil des données a été fait en prenant en considération les règles globales d’éthique 

relatives au respect de la confidentialité et la protection des données propres aux patients. 
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I. Données 

1. 

épidémiologiques : 

La moyenne d’âge de nos patients était de 42.26 ans, avec des extrêmes allant de 15 ans à 

75 ans.  

La répartition des patients selon les tranches d’âge, a montré une fréquence élevée, 

estimée à 44.7% chez les adultes âgés entre 21 ans et 49 ans suivie de celle de plus de 50 ans 

représentant 42.1%. Alors que la population âgée de 20ans et moins a représenté 13.2%. 

Age au moment du diagnostic : 

 

2. 

Figure 1 : Répartition des patients de notre série selon les tranches d’âge 

Dans notre étude, 60.52% des patients étaient de sexe féminin (n=23), et 39.47% étaient de 

sexe masculin (n=15). 

Le sexe ratio H/F était de 0.65. 

Le sexe : 
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Figure 2 : Répartition des patients selon le sexe 

3. L’origine géographique : 

Dans notre série, 55.26% des patients étaient originaires de Marrakech et ses régions 

(n=21), suivie de la région du sud qui a représenté 13.15% des patients (2 cas de Zagora, 2 de 

Ouarzazate et 1 de Guelmim), et de Safi avec une fréquence estimée à 10.52% (n=4), puis de 

Essaouira avec une fréquence de 7.89% (n=3) puis des autres régions avec une fréquence de 

2.63% chacune. 

 
Figure 3 : Répartition des patients selon l’origine géographique. 
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4. Le statut marital : 

Dans notre étude, 63.15% des patients étaient mariés (n=24), 34.21% étaient célibataires 

(n=13), et une patiente était divorcée soit 2.63%. 

 
Figure 4 : Statut marital des patients de notre série 

 

5. Le niveau socio-économique : 

Le niveau socio-économique des patients était considéré bas dans 71.05% des cas (figure 

5) dont 39.47% bénéficiaient du système de RAMED et 31.57% ne disposaient d’aucun système de 

couverture sanitaire. Alors que 28.94% étaient considérés de niveau socio-économique moyen. 
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Figure 5 : Répartition des patients selon leur niveau socio-économique. 

6. Antécédents : 

      Dans les antécédents des patients, nous avons relevé 13 cas d’asthme dont 11 cas 

d’asthme tardif, 4 cas d’autres atopies (rhinite allergique, conjonctivite allergique, allergie aux 

poils de chats et allergie aux acariens), 4 cas de tabagisme, 3 cas de tuberculose pulmonaire et 2 

cas de tuberculose ganglionnaire, 3 cas de diabète de type 2 tous sous insuline avec un patient 

sous ADO en plus, 1 cas de diabète de type 1 sous insuline, 6 cas d’hypertension artérielle dont 

4 cas sous traitement, 2 cas d’IRC en stade d’hémodialyse, 2 cas de rhumatisme chronique non 

documenté, 4 cas de fausses couches et 1 cas de mort fœtale, 3 cas d’angines à répétition,  1 cas 

d’hypothyroïdie et 1 cas de rectocolite hémorragique. Les antécédents chirurgicaux ont été 

retrouvés chez 10 patients dont 2 ont été opérés pour goitre. 

      Quant aux antécédents familiaux, aucun cas similaire ni autre maladie de système dans 

la famille n’a été rapporté. 
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Figure 6 : Répartition des antécédents chez les patients de notre série 

II. Données cliniques : 

Les manifestations cliniques dans notre série étaient réparties comme suit : 

 
Figure 7 : Répartition des manifestations cliniques retrouvées chez les patients de notre série. 
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1. Les signes généraux : 

Les manifestations cliniques chez nos patients étaient dominées par les signes généraux 

avec une fréquence de 73.68% (n=28), caractérisés par une asthénie dans 63.15% des cas 

(n=24), suivie d’un amaigrissement dans 34.21% des cas (n=13), une anorexie dans 31.57% des 

cas (n=12)  et une fièvre dans 26.31% des cas (n=10). 

 
Figure 8 : Répartition des manifestations générales chez les patients de notre série. 

2. Les signes articulaires : 

L’atteinte articulaire était fréquente, retrouvée chez 27 patients soit 71.05% des cas, et 

correspondait à des arthralgies d’allure inflammatoire dans 71.05% des cas (n=27), associées à 

des myalgies dans 7.89% des cas (n=3). La synovite était présente dans 5.26% des cas (n=2) 

intéressant l’articulation de l’épaule, L’arthrite dans 7.89% des cas (n=3) et l’enthésite dans 

2.63% des cas (n=1).  

Les grosses articulations étaient les plus touchées avec une fréquence de 55.26% (n=21), 

suivies des moyennes articulations dans 44.73% (n=17) et les petites articulations dans 18.42% 

des cas (n=7), alors que l’atteinte axiale était présente dans 4 cas soit 10.52%. 
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Figure 9 : Fréquence des articulations atteintes 

3. Les signes pulmonaires : 

L’atteinte pleuropulmonaire retrouvée chez 24 patients représentait 63.15% des cas, cette 

atteinte était dominée par la toux avec une fréquence de 44.73% (n=17), suivie de la dyspnée 

avec une fréquence de 42.1% (n=16), l’hémoptysie a été retrouvée chez 7 patients soit 18.42% 

des cas, les expectorations chez 6 cas (15.78%) et la douleur thoracique chez 5 cas (13.15%). A 

l’examen, des râles ont été trouvés chez 12 cas (31.57%) dont 5 avaient des râles sibilants, 4 des 

râles crépitants et 3 des râles ronflants. 

Tableau I : Manifestations pleuropulmonaires observées chez les patients de notre série. 
 Nombre de cas Pourcentage (%) 

Toux 17 44.73% 
Dyspnée 16 42.10% 

Hémoptysie 7 18.42% 
Expectorations 6 15.78% 

Douleur thoracique 5 13.15% 
SDRA 2 5.26% 
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4. Les signes cutanéo-muqueux : 

L’atteinte dermatologique était présente dans 60.52% des cas (n=23), avec présence de 

purpura vasculaire dans 16 cas soit 42.10%, 3 cas de nécrose cutanée soit 7.89% et 1 cas de 

gangrène (2.63%). Les nodules sous cutanés ont été notés dans 2 cas, ainsi que la 

photosensibilité et le prurit soit une fréquence de 5.26% chacune. Le livedo, l’alopécie, le 

phénomène de Raynaud, l’ulcération cutanée et les bulles hémorragiques étaient présents dans 

un cas chacun (2.63%). 

 
Figure 10 : Manifestations cutanées chez les patients de notre série. 

L’atteinte muqueuse était présente chez 11 cas soit 28.94%, parmi eux 6 cas avaient un 

syndrome sec oculo-buccal, 3 cas avec une sècheresse buccale isolée et 2 cas avec une 

sécheresse oculaire isolée. 

5. Les signes neurologiques : 

L’atteinte neurologique a été présente chez 21 patients soit 55.26%. 

Les signes neurologiques étaient caractérisés par : 

- Des troubles sensitifs dans 15 cas soit 39.47%, avec 10 cas de paresthésies, 3 cas 

d’hyperesthésie, 1cas d’hypoesthésie et 1 cas de dysesthésie. 
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- Un déficit moteur dans 7 cas (18.42%), dont 4 patients présentaient une hémiparésie 

(droite dans 3 cas et gauche dans un cas), 2 patients présentaient une tétraparésie et un 

patient présentait une parésie des 3 membres. 

- Des céphalées chez 5 patients soit 13.15%, généralement rebelles aux traitements 

antalgiques. 

- Des convulsions dans 2 cas (5.26%), dont un cas a présenté des crises convulsives et un 

cas a présenté un état de mal convulsif. 

- Des troubles de conscience nécessitant une hospitalisation en réanimation dans 2 cas 

(5.26%), dont un cas a présenté un coma compliquant des crises convulsives, le score de 

Glasgow n’a pas été précisé dans le dossier pour les 2 patients.  

 
Figure 11 : Répartition des signes neurologiques dans notre série 

6. Les signes digestifs : 

Concernant l’atteinte digestive, 55.26% des patients de notre série présentaient des signes 

digestifs (n=21), dominés par la douleur abdominale, suivie des vomissements et diarrhée. 

L’hémorragie digestive était présente dans 5 cas dont 4 présentaient un méléna, associé à une 

rectorragie chez 2 cas et à une hématémèse chez 1 cas, une hématémèse isolée a été notée chez 

1 patient.  
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Tableau II : Manifestations digestives chez les patients de notre série : 
 Nombre de cas Pourcentage (%) 

Douleur abdominale 18 47.36% 
Vomissements 7 18.42% 

Diarrhée 7 18.42% 
Hémorragie digestive 5 13.15% 

Distension abdominale 4 10.52% 
 

7. Les signes rénaux : 

L’atteinte rénale était observée chez 47.36% des patients (n=18), dominée par la 

protéinurie dans 39.47% des cas (n=15), une hématurie dans 34.21% des cas (n=13), un 

syndrome œdémateux dans 26.31% des cas (n=10), et une HTA chez 6 patients soit 15.78% des 

cas. Une anurie a été notée dans 2 cas (5.26%) et une oligurie dans un cas (2.63%). 

 
Figure 12 : Répartition des manifestations rénales chez les patients de notre série. 

8. Les signes ORL : 

L’atteinte ORL était retrouvée chez 16 patients soit 42.10%. Elle a été dominée par 

l’épistaxis dans 9 cas soit 23.68% (récidivant unilatéral dans un cas et bilatéral dans le reste des 

cas), suivi de rhinorrhées dans 6 cas (15.78%) caractérisées comme purulentes dans 2 cas, une 

obstruction nasale dans 5 cas (13.15%), une sinusite à répétition dans 4 cas, une rhinite dans 4 
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cas (crouteuse dans 3 cas et allergique dans 1 cas), une hypoacousie dans 3 cas et une déviation 

nasale dans 3 cas. Une surdité de transmission ainsi qu’une perforation de la cloison nasale, une 

perte de substance nasale et une otite séromuqueuse ont été notées dans un cas chacune. 

Tableau III : Manifestations ORL chez les patients de notre série. 
 Nombre de cas Pourcentage (%) 

Epistaxis 9 23.68% 
Rhinorrhée 6 15.78% 

Obstruction nasale 5 13.15% 
Sinusite 4 10.52% 
Rhinite 4 10.52% 

Hypoacousie 3 7.89% 
Déviation nasale 3 7.89% 

Surdité 1 2.63% 
Perforation de la cloison 

nasale 
1 2.63% 

Perte de substance nasale 1 2.63% 
Otite  1 2.63% 

 

9. Les signes ophtalmologiques : 

L’atteinte oculaire était présente dans 28.94% des cas (n=11), dont 2 conjonctivites et 2 

épisclérites (5.26% chacune). Une uvéite, une exophtalmie inflammatoire, une neuropathie 

optique, une cellulite orbitaire, une cécité unilatérale, une dacryocystite et une occlusion de l’ACR 

ont été notées dans un cas chacune soit 2.63% chacune. 
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Figure 13 : Répartition des atteintes ophtalmologiques dans notre série 

 
10. Les signes cardiaques : 

L’atteinte cardiaque était présente dans 26.31% des cas (n=10), les signes cliniques étaient 

une dyspnée chez 8 patients, une turgescence des veines jugulaires (TVJ) chez 3 patients, des 

douleurs thoraciques et des râles crépitants dans 2 cas chacun. Une tachycardie, des 

palpitations, un souffle rude râpeux et un bruit de galop dans un cas chacun.    

Tableau IV : Répartition des manifestations cardiaques dans notre série 
 Nombre de cas Pourcentage 

Dyspnée 8 21.05% 
TVJ 3 7.89% 

Douleur thoracique 2 5.26% 
Râles crépitants  2 5.26% 

Tachycardie 1 2.63% 
Palpitations 1 2.63% 

Souffle rude râpeux 1 2.63% 
Bruit de Galop 1 2.63% 

 

11. Les signes ganglionnaires : 

Concernant l’atteinte ganglionnaire, elle était présente dans 4 cas (10.52%) intéressant les 

ganglions axillaires, cervicales, sous mentonnières, jugulo-carotidiens et médiastinales. 
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III. Données paracliniques : 

1. Explorations biologiques : 
a. Hémogramme : 

• L’hémoglobine était normale dans 50% des cas (19 patients), une anémie hypochrome mi-

crocytaire a été objectivée dans 31.57% des cas (n=12) dont 10 cas d’anémie inflamma-

toire et 2 cas d’anémie mixte, et une anémie normochrome normocytaire arégénérative 

dans 18.42% des cas (n=7) en rapport avec une anémie inflammatoire. 

 
Figure 14 : Hémoglobine chez les patients de notre série 

• Une hyperleucocytose a été notée dans 57.89% des cas (n=22), avec une augmentation 

des PNN dans 42.10% des cas (n=16), et une hyperéosinophilie dans 34.21% des cas 

(n=13). 

• Pour les plaquettes, une thrombocytose a été notée dans un seul cas. 

 

b. Bilan inflammatoire : 

Nous avons noté la présence d’un syndrome inflammatoire chez 89.46% de nos patients, 

une élévation de la VS et de la CRP dans 63.15% des cas(n=24), avec une élévation isolée de la VS 
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à la 1ére heure dans 7.89% des cas (n=3) et une augmentation de la CRP dans 18.42% des cas 

(n=7). 

 
Figure 15 : répartition de patients selon la présence de syndrome inflammatoire. 

 
c. Bilan rénal : 

Le bilan rénal a montré une insuffisance rénale chez 12 patients (31.57%), avec un débit de 

filtration glomérulaire moyen de 20.53 ml/min (intervalle allant de 4ml/min à 50ml/min). D’autre 

part, la protéinurie de 24h était positive chez 15 patients (39.47% des cas) avec une moyenne de 

2.61 g/24h (intervalle de 0.25g/24h à 9g/24h). 

d. Sérologies : 

Les sérologies des hépatites B et C ainsi que les sérologies virales (VIH, ±CMV, ± EBV) et 

syphilitiques ont été réalisées chez 32 de nos patients, la sérologie EBV était positive dans un cas 

(atteint de GPA), le reste des sérologies était négatif. 

e. Bilan immunologique : 

- La recherche des ANCA par Immunofluorescence a été effectuée chez 23 de nos patients 

soit 60.52%. Elle a permis de distinguer un aspect c-ANCA dans 13.15% des cas (n=5) et un 

aspect p-ANCA dans 21.05% des cas(n=8), alors qu’un patient avait un profil p-ANCA et c-ANCA 

positif. La recherche était négative dans 9 cas soit 23.68%. 
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Figure 16 : Aspects d’ANCA objectivés par IFI chez nos patients 

L’identification des cibles antigéniques des ANCA a été faite dans 11 cas et s’est révélée 

positive dans 18.42% des cas (n=7), correspondant à des ANCA de type MPO dans 10.52% des 

cas (n=4) et ANCA PR3 dans 7.89% des cas (n=3). 

Tableau V : cibles antigéniques des ANCA identifiées dans notre série 

Type de cible p-ANCA c-ANCA 
MPO 4 0 
PR3 1 2 

o La recherche des AAN a été faite dans 18 cas et s’est révélée positive chez 7 patients 

(18.42%). 

o La recherche des anti MBG a été faite dans 5 cas et revenue négative dans tous les cas. 

o Le dosage du complément sérique a été effectué dans 6 cas objectivant une 

hypocomplémentémie dans un seul cas. 

o La recherche des anti SSA/SSB a été effectuée dans 2 cas objectivant un profil positif dans 

un seul cas ayant un lupus associé. 

f. Autres bilans : 

o Le dosage de la protidémie et de l’albuminémie combinés au dosage de la protéinurie a 

objectivé un syndrome néphrotique dans 3 cas soit 7.89%. 
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o Le dosage de la vitamine D fait dans 8 cas a objectivé un bilan normal dans 3 cas et une 

carence dans 3 cas soit 7.89% chacun, et une insuffisance dans 2 cas soit 5.26%. 

o L’électrophorèse des protéines sériques a été faite dans 15 cas, dans 4 cas elle était 

normale, et dans le reste des cas il y avait des anomalies différentes des protéines 

associées le plus souvent à un syndrome inflammatoire. 

 

Figure 17 : Anomalies de l’électrophorèse des protéines sériques observées chez nos patients 

2. Explorations pulmonaires : 
a. Radiographie thoracique : 

La radiographie thoracique réalisée chez 27 patients, a objectivé les anomalies suivantes : 

un syndrome interstitiel chez 26.31% des cas (n=10), un syndrome alvéolaire et un syndrome 

bronchique dans un cas chacun (2.63% des cas chacun) et des images d’opacités dans 4 cas 

(10.52%).la radiographie thoracique était normale dans 28.94% des cas (11 patients). 
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Figure 18 : Lésions radiologiques observées chez nos patients 

b.  TDM thoracique : 

La TDM thoracique a été réalisée chez 20 patients, elle est revenue normale dans 6 cas, et 

elle a objectivé des nodules dans 4 cas (excavés dans un cas, arrondis de contours irréguliers 

unilatéraux dans un cas, bilatéraux sans caractère spécifique dans 2 cas). Une fibrose 

pulmonaire, une hémorragie alvéolaire, un aspect en verre dépoli et une atteinte alvéolaire 

(infiltrats alvéolaires confluents mal limités dans un cas et une atteinte alvéolo-interstitielle 

associée à un épanchement pleural bilatéral dans un cas) ont été objectivés dans 2 cas chacun, et 

un syndrome bronchique et une péricardite aigue ont été objectivés dans un cas chacun. 
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Figure 19 : Anomalies de la TDM thoracique observées chez nos patients 

c. L’EFR : 

L’EFR a été faite dans 8 cas, elle a objectivé un trouble ventilatoire obstructif (TVO) dans 2 

cas (5.26%), une atteinte des petites voies aériennes dans 2 cas (5.26%) et un syndrome mixte 

dans un cas (2.63%). Elle est revenue normale dans 3 cas. 

 
Figure 20 : Anomalies de l’EFR dans notre série 

 
 
 



Les vascularites des petits vaisseaux : caractéristiques cliniques, paracliniques, thérapeutiques et 
profil évolutif 
 

 

  25 

 

 
d. La fibroscopie bronchique avec biopsie : 

La fibroscopie bronchique a été réalisée dans 7 cas, elle a objectivé un aspect 

macroscopique normal dans un cas et un aspect inflammatoire de la muqueuse dans 6 cas. 

 La biopsie bronchique a été réalisée dans 7 cas, objectivant les résultats suivants : 

- Aspect morphologique de vascularite nécrosante avec richesse marquée en PNE 

dans un cas. 

- Remaniement inflammatoire non spécifique dans 6 cas. 

3. Explorations dermatologiques et muqueuses : 

La biopsie cutanée a été réalisée dans 12 cas, objectivant les résultats suivants : 

- Un aspect de vascularite leucocytoclasique dans 9 cas, associé dans un cas à un 

dépôt d’IgA et d’IgG. 

- Un aspect histologique d’une vascularite dans 2 cas, avec dépôts d’IgA dans un 

cas. 

- Un granulome épithélio-giganto-cellulaire sans nécrose caséeuse dans 1 cas (dans 

le cadre d’une sarcoïdose). 

La biopsie des glandes salivaires a été faite dans 11 cas objectivant une sialadénite 

lymphocytaire focale de grade 3 dans un cas (en rapport avec un syndrome de Gougerot-

Sjögren) et une sialadénite non spécifique dans le reste des cas. 

4. Explorations neurologiques : 
a. L’EMG : 

L’EMG a été indiqué dans 15 cas et a été réalisé chez 13 patients, il est revenu normal dans 

un seul cas (2.63%), et dans les autres cas il a objectivé une polyneuropathie axonale sensitivo-

motrice dans 7 cas (18.42%), une mononeuropathie multiple et une neuropathie périphérique 

axonale sévère dans 2 cas chacune (5.26% chacune), et une polyradiculoneuropathie à 

prédominance axonale dans 1 cas (2.63%). 
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Figure 21 : Anomalies de l’EMG dans notre série 

b. La TDM cérébrale : 

La TDM cérébrale a été réalisée dans 5 cas, elle est revenue normale dans 3 cas, a objectivé 

une sinusite chronique éthmoïdo-maxillaire dans un cas, et une atrophie cortico sous corticale 

dans un cas. 

c. L’IRM cérébrale : 

L’IRM cérébrale a été réalisée dans 7 cas, objectivant des lésions de démyélinisation de la 

substance blanche pouvant entrer dans le cadre d’une vascularite dans 3 cas, une selle turcique 

vide associée à une myélite chronique dans un cas, une formation kystique pinéale dans un cas 

et un Press syndrome dans un cas. Elle est revenue normale dans un seul cas. 

d. La ponction lombaire : 

La ponction lombaire a été réalisée dans 4 cas, revenant normale dans l’ensemble des cas. 

5. Explorations digestives : 
a. La TDM abdominale : 

 La TDM abdominale a été réalisée dans 9 cas, elle a objectivé une hépatomégalie 

homogène dans 2 cas, une lithiase vésiculaire dans 2 cas et une dilatation segmentaire des voies 

biliaires intra-hépatiques dans un cas, une iléite dans un cas, une colite dans un cas, des 
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multiples ganglions associés à un épanchement péritonéal modéré dans un cas, et une TDM 

normale dans un cas. 

b. La fibroscopie digestive avec biopsie : 

La fibroscopie digestive a été réalisée dans 5 cas, elle est revenue normale dans un cas, et 

a objectivé sur le plan macroscopique une gastrite dans 2 cas associée à une duodénite dans un 

cas, un polype dans un cas, et un aspect purpurique et hémorragique de la muqueuse bulbo 

duodénale dans un cas. 

La biopsie digestive a été réalisée dans 4 cas, objectivant une gastrite chronique avec 

duodénite dans deux cas, une colite œdémato-congestive non spécifique dans un cas, et un 

polype dans un cas. 

6. Explorations rénales : 

La biopsie rénale a été réalisée dans 9 cas, objectivant : 

- Une glomérulonéphrite à IgA dans 6 cas : proliférative dans 3 cas, associée à une hyali-

nose segmentaire et focale (HSF) dans un cas, et extracapillaire dans un cas. 

- Une glomérulonéphrite membranoproliférative diffuse stade IV dans un cas. 

- Une néphrite interstitielle chronique sans dépôts de complexes immuns dans un cas. 

- Une néphro-angiosclérose hypertensive sans dépôts d’Ac à l’IFD chez une patiente suivie 

pour HTA. 

Tableau VI : principales caractéristiques anatomopathologiques des biopsies rénales chez les 
patients avec atteinte rénale dans notre série 

 Nombre Pourcentage % 
Atteinte tubulo-interstitielle 7 18.42% 

Prolifération extracapillaire 3 7.89% 

Prolifération endocapillaire 3 7.89% 

Glomérules scléreux 2 5.26% 
Atteinte vasculaire 2 5.26% 

La biopsie n’a pas été réalisée dans 4 cas malgré l’indication vu les causes suivantes : une 

polykystose rénale, une petite taille des reins, une faute de moyens, et elle était différée dans un 

cas vu l’amélioration de la fonction rénale. 
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7. Explorations ORL : 
a. La TDM faciale : 

La TDM faciale a été faite dans 4 cas, objectivant une déminéralisation centro faciale dans 

un cas, une polypose naso-sinusienne grade I dans un cas, une pansinusite maxillaire, 

sphénoïdale et ethmoïdale dans un cas, et un cas présentait un comblement naso sinusien avec 

érosion osseuse en regard. 

b.  La TDM Blondeau : 

La TDM Blondeau a été faite dans 4 cas, objectivant un épaississement muqueux du sinus 

maxillaire associé à des lésions lytiques des cloisons internasosinusiennes et de la cloison nasale 

dans un cas, et un comblement total du sinus maxillaire dans un cas, et une hypertrophie 

polypoïde des sinus maxillaires avec résorption des cornets pouvant être en rapport avec une 

granulomatose dans un cas, et elle était sans anomalies dans un cas.  

c.  La nasofibroscopie avec biopsie : 

La nasofibroscopie a été faite dans 5 cas, objectivant un aspect macroscopique 

inflammatoire dans 4 cas, associé à une sténose sous glottique dans un cas, une rhinite 

crouteuse dans un cas, et une perforation de la cloison nasale dans un cas. 

La biopsie nasale a été réalisée dans 2 cas, objectivant chez un patient au niveau de la 

cloison nasale un épithélium hyperplasique sans signes de spécificité ni de malignité, et chez 

l’autre patient une lésion inflammatoire tuberculoïde en poussée aigue et ulcérée. 

La biopsie du cavum a été réalisée dans 2 cas, objectivant des remaniements 

inflammatoires non spécifiques. 

La biopsie du palais a été réalisée chez un seul patient, montrant un tissu de granulation 

avec perte de substance et lésions de vascularite associées. 
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8. Explorations cardiaques : 
a. L’ECG : 

L’ECG n’a été trouvé que dans 15 dossiers, il était normal dans 10 cas, et il objectivait une 

tachycardie dans 2 cas, une hypertrophie ventriculaire gauche (HVG) dans 2 cas, une 

hypertrophie auriculaire dans 1 cas, une onde T ample pointue dans un cas, et un microvoltage 

dans un cas.      

b. L’ETT : 

L’ETT a été réalisée dans 23 cas, elle est revenue normale dans 13 cas, et chez le reste des 

patients elle a objectivé 8 cas soit 21.05% de cardiopathies (dont une cardiopathie hypokinétique 

dans 4 cas, une cardiomyopathie hypertrophique dans 2 cas et une cardiomyopathie dilatée dans 

2 cas), 5 cas d’épanchement péricardique (13.15%), 4 cas d’insuffisance cardiaque soit 10.52% 

(gauche dans 3 cas et droite dans un cas). Une valvulopathie (une insuffisance aortique modérée 

dans un cas et un rétrécissement aortique serré dans un cas), une HTAP et un thrombus ont été 

objectivés dans 2 cas chacun (5.26% chacun). A noter que plusieurs anomalies peuvent coexister 

chez le même patient. 

 

Figure 22 : Les anomalies retrouvées à l’ETT chez nos malades 
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IV. Diagnostics retenus et pathologies associées : 

1. Les diagnostics retenus : 

Les diagnostics ont été retenus selon les critères diagnostiques de l’ACR 1990. Ces 

pathologies répondaient également aux critères de l’ACR/EULAR 2022 (voire annexes). 

Tableau VII : Répartition des vascularites dans notre série 
Type de vascularite des petits vaisseaux Nombre de cas Pourcentage 

 
 Granulomatose éosinophilique avec 

polyangéite (Churg Strauss) 

 
13 cas 

 
34.21% 

 
Granulomatose avec polyangéite (Maladie    

de Wegener) 
12 cas 31.57% 

 
Polyangéite microscopique 1 cas 2.63% 

Vascularite à dépôts d’IgA (Purpura 
rhumatoïde) 

12 cas 
 
 

31.57% 
 

 

2. Les pathologies associées : 

Parmi les patients recrutés, 5 patients présentaient des pathologies associées aux 

vascularites des petits vaisseaux, réparties comme suit : 

Tableau VIII : Catégories des pathologies associées aux vascularites des petits vaisseaux chez la 
population de notre série : 

Type de vascularite Type de pathologie 
associée 

Nombre de 
cas 

Pourcentage 

GEPA -RCH + SPA 1 2.63% 
GPA -Sarcoïdose 

-Tuberculose ganglionnaire 
1 
1 

2.63% 
2.63% 

Vascularite à IgA -Lupus+ syndrome de 
Gougerot- Sjögren 

-Hyalinose segmentaire et 
focale (HSF) 

1 
 

1 

2.63% 
 

2.63% 
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V. Traitement : 

Le traitement dépendait du type de vascularite et de sa sévérité. 

Plusieurs protocoles ont été instaurés pour traiter les diverses manifestations des 

vascularites des petits vaisseaux.  

Tous les patients candidats à un traitement immunosuppresseur ont bénéficié d’un bilan 

pré-bolus complet (hémogramme, CRP, ECBU, sérologies). 

Toute corticothérapie administrée était associée à des mesures adjuvantes notamment la 

supplémentation potassique et calcique.  

1. Corticoïdes : 

- Le bolus de corticoïdes (méthylprednisolone) a été administré chez 21 de nos 

patients soit 55.26% à raison de 15mg/kg/j pendant 3 jours de suite. 

- La corticothérapie par voie orale a été administrée chez l’ensemble de nos patients 

(n=38), La posologie prescrite était la prednisone à 1mg/kg/j chez 37 patients et 0.25 

mg/kg/j chez un patient (suivi pour vascularite à IgA avec purpura vasculaire et 

polyarthralgies inflammatoires des grosses articulations, la corticothérapie a été indiquée 

à visée articulaire). 

Tableau IX : Prise de corticothérapie dans notre série 
Corticothérapie Nombre de patients Pourcentage 

Méthylprednisolone 21 55.26% 
Prednisone 38 100% 

  

2. Immunosuppresseurs : 

- Le recours au cyclophosphamide était préconisé chez 52.63% de nos patients (n=20), son   

utilisation était selon le protocole des vascularites : 0,6g/m² à J0, J15, et J30 puis tous les 21 

jours, avec un total allant de 6 à 12 bolus voire plus ou moins selon la réponse et la 

tolérance. Il était indiqué devant l’atteinte rénale chez 7 patients, devant l’atteinte cardiaque 
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chez 5 patients, devant l’atteinte pulmonaire chez 3 patients, devant l’atteinte ORL et 

neurologique périphérique chez 2 patients chacune, et devant l’atteinte cutanée chez 1 

patiente (suivie pour GPA, elle présentait des ulcérations creusantes de grande taille avec à la 

biopsie une vascularite granulomateuse à cellules géantes et leucocytoclasiques, mise sous 

corticothérapie orale à 1mg/kg/j avec persistance des lésions, la patiente n’avait pas les 

moyens pour le thalidomide et l’azathioprine, d’où l’indication du cyclophosphamide). 

- L’azathioprine comme immunosuppresseur a été utilisé chez 13 patients (34.21%) 

à raison de 150mg/j, il était utilisé comme traitement d’entretien après 

cyclophosphamide chez 11 patients, et il était utilisé comme immunosuppresseur initial 

chez 2 patients. 

- Le méthotrexate a été utilisé chez 3 patients (7.89%), il était utilisé comme 

traitement d’entretien chez un patient, et il a été utilisé en 2ème lieu pour une atteinte ORL 

sévère devant une corticodépendance chez un patient, et chez le 3ème

- Le mycophénolate mofétil a été utilisé chez 2 patients (5.26%), il a été administré 

comme immunosuppresseur initial devant une atteinte rénale chez un patient à raison de 

3g/j pendant 1 an sans amélioration avant recours au cyclophosphamide, et chez le 

deuxième patient il a été administré en 2

 patient devant une 

persistance de l’atteinte cardiaque après traitement par cyclophosphamide et 

azathioprine. La dose était de 20mg/semaine. 

ème

Tableau X : La prise des immunosuppresseurs dans notre série 

 lieu après échec du cyclophosphamide 

devant une atteinte pulmonaire à raison de 2g/j pendant 2 ans. 

Immunosuppresseurs Nombre de cas Pourcentage 
Cyclophosphamide 20 52.63% 

Azathioprine 13 34.21% 
Méthotrexate 3 7.89% 

Mycophénolate mofétil 2 5.26% 
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3. Biothérapie : 

Le rituximab a été utilisé en 3ème lieu chez 3 patients (7.89%) après échec des traitements 

immunosuppresseurs (cyclophosphamide et azathioprine et méthotrexate chez 2 patients et 

cyclophosphamide et azathioprine et MMF chez un patient), l’indication était une atteinte 

pulmonaire récurrente chez le premier patient, une atteinte ORL sévère chez le deuxième patient 

et une exacerbation de l’atteinte pulmonaire et neurologique chez le 3ème

4. Les immunoglobulines intraveineuses : 

 patient. La dose était à 

raison de 375mg/m²/semaine pendant 1 mois (4cures). 

Les cures des immunoglobulines ont été utilisées chez 3 patients soit 7.89% devant une 

atteinte neurologique périphérique rebelle, en cures de 1g en 2 jours consécutifs dans 2 cas et 

en cure de 2g en 5 jours à renouveler à 1 mois dans 1 cas, la durée n’a pas été précisée sur les 

dossiers. 

5. Autres : 

D’autres traitements ont été utilisés en fonction des comorbidités : 

Tableau XI : Répartition des malades selon les autres thérapeutiques utilisées 
Les traitements L’effectif 

Anti hypertenseurs 17 
Antibiotiques 16 
Anti agrégants 5 

Anti dépresseurs 4 
Anti bacillaires 3 
Anticoagulants 3 

Prégabaline 3 
Statines 3 

Anxiolytiques 2 
Colchicine 2 

Neuroleptiques 1 
Trachéotomie 1 
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VI. Evolution et complications : 

1. Evolution sous traitement : 

La rémission complète est définie comme la disparition de tous les signes cliniques et 

biologiques en rapport avec la maladie. 

La rémission partielle est définie comme la disparition de plus de 50% des signes cliniques 

et biologiques en rapport avec la maladie. 

L’évolution dans notre série a été marquée par : 

• Une rémission complète dans 34.21% des cas (n=13) 

• Une rémission partielle dans 50% des cas (n=19) 

• Une aggravation dans 7.89% des cas (n=3) 

• Un décès dans un cas soit 2.63% 

• Alors que 2 patients ont été perdus de vue avant de connaitre l’évolution soit 

5.26% 

Tableau XII : Evolution sous traitement des patients de notre série 
 Nombre de patients Pourcentage 

Rémission complète 13 34.21% 

Rémission partielle 19 50% 

Aggravation 3 7.89% 

Décès 1 2.63% 

Perdus de vue 2 5.26% 

 

2. Rechutes : 

Des rechutes ont été objectivées dans 12 cas soit 31.57% dont : 

• 5 patients atteints de GPA, dont 2 patients ont présenté une seule rechute (cutanée 

chez les 2 patients), un patient a présenté 2 rechutes (articulaire et cutanée puis 

articulaire et oculaire), 1 patiente a présenté 3 rechutes (ophtalmologique puis ORL 

puis pulmonaire) et une patiente a présenté 4 rechutes (respiratoires avec recours 
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au Rituximab à la dernière rechute, une rémission partielle a été obtenue mais elle a 

présenté paradoxalement une asthénie et des algies diffuses avec aggravation de 

son HTA après la 5ème

• 4 patients atteints de GEPA, dont 3 parmi eux ont présenté 2 rechutes (cardiaque 

puis respiratoire chez le 1

 cure de rituximab, puis elle a été perdue de vue).  

er patient, respiratoires chez le 2ème patient, neurologiques 

chez le 3ème

• 3 patients atteints de vascularites à IgA, dont 2 ont présenté une seule rechute 

(cutanée et articulaire chez le 1

 patient) et un cas a présenté une seule rechute (respiratoire). 

er, cutanée et digestive chez le 2ème

3. Complications iatrogènes : 

 patient) et 1 cas 

a présenté 2 rechutes (articulaire puis digestive). 

• 3 patients ont développé un diabète cortico induit soit 7.89% 

• 2 patientes ont présenté une corticodépendance soit 5.26% 

• L’ODM a été réalisé chez 5 patients, permettant de diagnostiquer une ostéoporose 

cortisonique chez 4 patients soit 10.52% de l’ensemble de nos patients, dont 2 

parmi eux ont présenté des fractures : le premier a présenté une fracture du col 

fémoral ayant nécessité un recours à l’ostéosynthèse et le deuxième une fracture de 

l’avant-bras suite à un traumatisme minime. 

• 2 patients ont développé des troubles psychiatriques dont un a présenté des 

troubles à type d’insomnie, anxiété et irritabilité après la prise de prednisone, 

nécessitant son arrêt et l’hospitalisation en psychiatrie avec mise sous 

antidépresseur et benzodiazépine. Le deuxième patient a présenté une attaque de 

panique lors de l’admission du 9ème

 
 
 
 
 
 
 

 bolus de cyclophosphamide 
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Tableau XIII : Complications dues au traitement dans notre série 

Complications Nombre de cas Pourcentage 
Ostéoporose 4 10.52% 

Diabète cortisonique 3 7.89% 
Corticodépendance 2 5.26% 

Fractures ostéoporotiques 2 5.26% 
Troubles psychiatriques 2 5.26% 
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I. Généralités : 

1. Définition des vascularites des petits vaisseaux : 

Sous le terme de vascularites des petits vaisseaux, on désigne un groupe d’affections 

caractérisées par une inflammation vasculaire des veinules, des capillaires et/ou des artérioles 

conduisant à une altération de la paroi vasculaire, qui intéresse aussi bien l’endothélium que la 

média ou l’adventice. Les sténoses ou l’occlusion des lumières vasculaires par une thrombose ou 

une prolifération intimale sont la conséquence de l’atteinte endothéliale, donnant en résultat des 

manifestations cliniques polymorphes [5]. 

Après la conférence de consensus de Chapel Hill en 2012 [2], les vascularites des petits 

vaisseaux ont été reclassées en deux groupes principaux dépendant du dépôt de complexes 

immuns:  

1. Les vascularites à ANCA : elles sont classées en trois groupes en fonction du type 

d'atteinte clinique : la granulomatose avec polyangéite (GPA, anciennement connue 

sous le nom de granulomatose de Wegener), la polyangéite microscopique (PAM) et 

la granulomatose éosinophile avec polyangéite (GEPA, anciennement connue sous le 

nom de granulomatose de Churg et Strauss). 

2. Les vascularites à complexes immuns : classées en quatre groupes d’affections : la 

vascularite anti membrane basale glomérulaire ou syndrome de Good Pasture, la 

vascularite cryoglobulinémique, la vascularite à IgA ou purpura rhumatoïde, et la 

vascularite urticarienne hypocomplémentémique à anticorps anti C1q.                        

2. Epidémiologie : 

Les vascularites des petits vaisseaux sont les plus fréquentes parmi les vascularites 

systémiques et leur incidence est en augmentation continue [6]. La prévalence des vascularites à 

ANCA s’approche de 200 à 400 par million de personnes, avec une augmentation nette en 

incidence et en prévalence en raison de l'amélioration des tests diagnostiques ANCA, de la 

reconnaissance et de la classification de la maladie, ainsi que des progrès en matière de 
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traitement. Les vascularites à ANCA peuvent survenir à tout âge, y compris pendant l'enfance, 

mais sont plus fréquentes chez les adultes âgés (âge maximal d'apparition : 65-74 ans). Elles 

touchent autant les hommes que les femmes. [7]. 

 
Figure 23 : Incidence annuelle des vascularites à ANCA. [8](8) 

 

Concernant la vascularite à IgA, l'incidence annuelle chez les enfants varie de 3,5 à 27,6 

pour 100 000 et est la plus élevée entre l'âge de 4 et 6 ans (70 pour 100 000) [9]. Une étude 

récente menée dans une zone de banlieue de Paris a décrit une incidence annuelle de 18,6/100 

000 enfants et 23% étaient d'origine nord-africaine [10]. Les vascularites à IgA sont beaucoup 

moins fréquentes chez les adultes, des études récentes menées en Finlande et en Espagne 

suggèrent que l'incidence est d'environ 1,4 à 1,5 par million d'adultes. Les vascularites à IgA à 

l'âge adulte sont plus fréquentes chez les hommes que chez les femmes (63 %), et l'âge moyen 

d'apparition est de 50 ans [11]. 

L’épidémiologie de la vascularite anti membrane basale glomérulaire n’est pas bien 

connue. Une étude irlandaise a calculé l'incidence nationale à 1,64 par million d'habitants et par 

an sur une période de 11 ans (2003-2011) [12]. 
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Il existe très peu de données sur l'épidémiologie de la vascularite urticarienne 

hypocomplémentémique. Une étude suédoise a porté sur 16 patients (14 femmes), tous positifs 

pour les anticorps antiC1Q, observés entre 2000 et 2015 dans une population bien définie de 

1474105 individus. L'incidence annuelle était de 0,7 pour un million. Il n'y avait pas de variation 

d'âge détectable. L'âge médian d'apparition de la maladie était de 51 ans. Le taux de survie à 5 

ans était de 92 %, avec un taux de survie à 10 ans de 83 % [13]. 

La prévalence de la vascularite cryoglobulinémique varie largement, étant plus fréquente 

dans le sud de l'Europe. Cette distribution géographique semble liée à la présence endémique de 

l'infection par le VHC. Dans l'ensemble, cette maladie est considérée comme relativement rare, 

mais sa prévalence peut être sous-estimée en raison des polymorphismes cliniques et des 

méthodes de diagnostic. La prévalence de la cryoglobulinémie cliniquement significative a été 

estimée à environ 1 sur 100 000, apparaît plus fréquemment chez les patients âgés de 45 à 65 

ans, avec une incidence maximale chez les femmes (sexe ratio femmes/hommes, 2-3 pour 1) 

[14]. 

3. Classification : 

    Depuis la description de la périartérite noueuse (PAN) en 1866, la classification des 

vascularites a considérablement évolué. Le premier système de nomenclature a été proposé par 

P.M. Zeek En 1952 comprenant les cinq entités suivantes : vascularites d’hypersensibilité, angéite 

allergique et granulomateuse (Churg-Strauss), vascularite rhumatoïde, PAN et artérite temporale 

[15]. D’autres classifications ont été par la suite instaurées, notamment la classification de Fauci 

en 1978 [16] et la classification de Lie en 1988 [17]. 

La plupart des classifications prennent en compte des critères cliniques et histologiques. Le 

type de l’atteinte vasculaire (nature de l’infiltrat inflammatoire, présence d’une nécrose fibrinoïde 

de la paroi vasculaire ou d’un granulome extravasculaire) est également important et complète la 

notion purement morphologique de calibre des vaisseaux [18]. Les deux classifications les plus 

utilisées et qu’on va détailler par la suite sont la classification de l’ACR 1990 et la classification 

de Chapel Hill établie en 1993 puis modifiée en 2012. 
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3.1 Classification de l’ACR : 

En 1990, l'American College of Rheumatology (ACR) a réalisé une étude visant à établir des 

critères de classification des vascularites par l'identification de caractéristiques qui distinguent 

les différentes formes des vascularites [19] [20]. Une mise en garde importante s'impose : cette 

étude n'a pas été conçue pour établir des critères de diagnostic car elle ne permet que de 

distinguer des maladies dont le diagnostic principal, la vascularite, a déjà été fait. 

Les patients atteints d'artérite à cellules géantes, d'artérite de Takayasu, de PAN, de 

granulomatose de Wegener, de syndrome de Churg-Strauss, purpura rhumatoïde et vascularite 

d'hypersensibilité ont été inclus dans cette étude [21] [22] [23]. Nous mentionnons ci-dessous 

certains des critères de classification des principales vascularites nécrosantes [18]. 
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Figure 24 : Critères de l’American college of rheumatology pour les principales vascularites 
nécrosantes [18]  

Les résultats de l'étude de l'ACR restent utiles aux fins de l'intention initiale de l'étude : 

l'assurance de critères d'inclusion uniformes pour les patients dans les études de recherche. 

Cependant, Le passage du temps et le développement de nouvelles connaissances ont montré la 

nécessité de mises à jour. Premièrement, l'étude ayant été réalisée avant l'apparition de tests 

fiables et largement disponibles pour les ANCA, la positivité des ANCA n'a pas été considérée 

comme un critère de classification possible. Deuxièmement, l'étude des critères de classification 

de l'ACR n'a pas inclus la polyangéite microscopique comme une maladie distincte, mais a plutôt 

regroupé les patients dans la catégorie des PAN. Troisièmement, l'étude n'a pas défini des 

critères de classification pour des formes plus rares de vascularites comme le syndrome de 

Cogan et la maladie de Behçet [24]. 

3.2 Classification de Chapel Hill : 

a. Classification de Chapel Hill 1994 : 

Depuis la conférence de Chapel Hill en 1994 [25], les vascularites systémiques primitives 

ont été classées en 3 groupes : 

 Les vascularites intéressant les vaisseaux de gros calibre (aorte et ses principales 

branches de division) : caractérisées histologiquement par la présence de cellules 

géantes, et correspondant à la maladie de Horton et à la maladie de Takayasu. 

 Les vascularites intéressant les vaisseaux de moyen calibre (artères viscérales et 

leurs branches de division) : avec mise en évidence de nécrose fibrinoïde au sein de 

la paroi artérielle, comprenant la périartérite noueuse (PAN) et la maladie de 

Kawasaki. 

 Les vascularites intéressant préférentiellement les vaisseaux de petit calibre 

(petites artères, artérioles, capillaires et veinules) : elles aussi à l’origine de lésions 

de nécrose fibrinoïde. Au sein de ce dernier groupe, on distingue, d’une part, les 

vascularites résultant du dépôt de complexes immuns comme les vascularites des 

cryoglobulines et le purpura rhumatoïde et, d’autre part, les vascularites associées 
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à la détection d’anticorps anti –cytoplasme des polynucléaires neutrophiles (ANCA), 

comprenant la granulomatose de Wegener, le syndrome de Churg et Strauss et la 

polyangéite microscopique [18]. 

Tableau XIV : Noms et définitions des vascularites adoptés par la conférence de consensus pour 
la nomenclature des vascularites systémiques à Chapel Hill, Caroline du Nord, Etats-Unis, 1993 

[18] : 
Noms Définitions 

Vascularites des vaisseaux de gros 
calibre 
Artérite à cellules géantes (artérite 
temporale) 
 
 
 
 
 
 
Artérite de Takayasu 

 
 
Artérite granulomateuse de l’aorte et de ses 

principales branches de division atteignant avec 
prédilection les branches de la carotide externe 

Atteinte fréquente de l’artère temporale. Survient 
habituellement chez des patients âgés de plus de 50 
ans et est souvent associée à une pseudo-polyarthrite 
rhizomélique.  

 
Artérite granulomateuse de l’aorte et de ses 

principales branches de division. Survient 
habituellement chez des patients âgés de moins de 50 
ans. 

 
Vascularites des vaisseaux de 
moyen calibre 
Périartérite noueuse 
 
 
 
Maladie de Kawasaki 

 
 
Vascularite nécrosante des artères de moyen et 

petit calibre sans glomérulonéphrite, ni vascularite des 
artérioles, capillaires et veinules. 

 
Vascularite intéressant les vaisseaux de gros, 

moyen et petit calibre associée à un syndrome 
lympho-cutanéo-muqueux. Atteinte fréquente des 
artères coronaires, aorte et veines. Survient 
habituellement chez l’enfant. 
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Vascularites des vaisseaux de petit 
calibre 
Granulomatose de Wegener 
 
 
 
 
Syndrome de Churg et Strauss 
 
 
 
 
Polyangéite microscopique 
 
 
 
 
 
 
Purpura rhumatoïde de Henosch-
Schonlein 
 
 
 
Cryoglobulinémie mixte essentielle 
 
 
 
 
Vascularites cutanées 
leucocytoclasiques 

 
 
Granulomatose de l’appareil respiratoire 

associée à une vascularite nécrosante des vaisseaux de 
petit et moyen calibre (capillaires, veinules, artérioles, 
artères). Glomérulonéphrite nécrosante fréquente. 

 
Granulomatose et infiltration éosinophilique de 

l’appareil respiratoire associée à une vascularite des 
vaisseaux de petit et moyen calibre 

Asthme et hyperéosinophilie. 
 

Vascularite nécrosante avec peu ou sans dépôts 
immuns affectant les petits vaisseaux (capillaires, 
veinules, artérioles), peut atteindre les artères de petit 
et moyen calibre. Glomérulonéphrite nécrosante très 
fréquente. Capillarite pulmonaire fréquemment 
observée. 

 
Vascularite avec dépôts d’IgA affectant les petits 

vaisseaux (capillaires, veinules, artérioles). 
Atteint typiquement la peau, le tube digestif et le 

rein (glomérules). Arthralgies et arthrites fréquentes. 
 
Vascularite avec dépôts d’immunoglobulines 

affectant les petits vaisseaux (capillaires, veinules, 
artérioles). Présence d’une cryoglobulinémie. La peau 
et le rein (glomérules) sont souvent atteints. 

 
Vascularites cutanées leucocytoclasiques isolées 

sans vascularite systémique ni glomérulonéphrite. 
 

b. Classification de Chapel Hill révisée en 2012 : 

Le système de classification des vascularites systémiques très largement adopté par la 

communauté médicale et scientifique est celui établi par la conférence de consensus de Chapel 

Hill en 2012 [2]. Utilisant des niveaux de catégorisation basés sur des données 

physiopathologiques (en distinguant notamment le caractère primitif ou secondaire de la 
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vascularite en tant que premier niveau de catégorisation), anatomique (taille des vaisseaux 

touchés de manière privilégiée par la vascularite), biologique ou anatomopathologique [26]. 

La classification de Chapel Hill reconnaît une quinzaine d’entités résumées dans le Tableau 

XV. 
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Figure 25 : Le terme vaisseaux de gros calibre (A) correspond à l’aorte et ses plus grosses branches de 
 division. Les vaisseaux de moyen calibre (B) sont les principales artères viscérales (rénales, hépatique, 
coronaires et mésentériques). Les vaisseaux de petit calibre (C) correspondent aux veinules, capillaires, 
artérioles et aux artères intraparenchymateuses distales qui se connectent avec les artérioles. [2] 
 

Figure 26 : Nomenclature de Chapel Hill révisée en 2012 [2] 
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                                    Tableau XV : Classification de Chapel Hill 2012 [2] : 

Vascularites des gros vaisseaux : 
                 Artérite de Takayasu (TAK)  
                 Artérite à cellules géantes (GCA) 
Vascularites des moyens vaisseaux : 
                 Périartérite noueuse (PAN)  
                 Maladie de Kawasaki 
Vascularites des petits vaisseaux : 

o Vascularites associées aux ANCA (VAA) : 
                        Polyangéite microscopique (PAM) 
                        Granulomatose avec polyangéite (GPA) 
                        Granulomatose avec polyangéite et éosinophilie (GEPA) 

o Vascularites à complexe immun : 
                         Vascularite anti membrane basale glomérulaire 
                         Vascularite cryoglobulinémique 
                         Vascularite à dépôts IgA (purpura rhumatoïde) 
                         Vascularite urticarienne hypocomplémentémique 

        Vascularites des vaisseaux variables (VVV) : 
                          Maladie de Behçet  
                          Syndrome de Cogan 

        Vascularites d’organe unique (SOV) : 
                          Vascularite cutanée leucocytoclasique 
                          Artérite cutanée 
                          Angéite cutanée 
                          Angéite primaire du SNC 
                          Aortite isolée 

       Vascularites associées aux maladies de système : 
                           Vascularite lupique 
                           Vascularite rhumatoïde 
                           Vascularite sarcoidienne 

      Vascularites avec étiologie probable : 
                           Vascularite cryoglobulinémique associée au VHC 
                           Vascularite médicamenteuse à complexe immun 
                           Vascularite médicamenteuse associée aux ANCA 
                           Vascularite associée aux cancers 
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4. Physiopathologie : 

Modèle de physiopathologie : vascularites à ANCA : 

La découverte, dans les années 1980, des ANCA et de leurs cibles, la myéloperoxydase 

(MPO) et la protéinase 3 (PR3) a ouvert la voie à de nombreux travaux pathogéniques [27]. 

L’immunopathologie des vascularites associées aux ANCA (VAA) fait intervenir de 

nombreux acteurs, les travaux fondamentaux se sont essentiellement concentrés sur 3 d’entre 

eux : le couple ANCA/polynucléaire neutrophile, les facteurs environnementaux, microbiens et 

toxiques, et les cellules T CD4. Des travaux récents amènent également à interroger le rôle des 

lymphocytes B, des cellules T CD8 et du complément [28]. 

Les ANCA sont principalement des immunoglobulines G (IgG) dirigés contre les 

constituants des granules primaires des polynucléaires neutrophiles (PNN) et des lysosomes des 

monocytes [29]. La détection des ANCAs fait appel à des tests en immunofluorescence indirecte 

(IFI) sur des PNN humains fixés par l'éthanol [30]. Après fixation à l’éthanol trois différents types 

d'ANCA peuvent être distingués [30] : 

 Une fluorescence cytoplasmique ou c-ANCA, typique des ANCA anti-PR3 (un constituant 

des granules azurophiles des neutrophiles). Et est généralement retrouvé dans la granu-

lomatose avec polyangéite, certains cas de polyangéite microscopique, la granulomatose 

éosinophilique avec polyangéite et dans certains cas de glomérulonéphrite nécrosante. 

 Une fluorescence périnucléaire ou p-ANCA, typique des ANCA anti-MPO (constituant des 

granules azurophiles des PNN et également exprimé par les monocytes). Les p-ANCA 

sont retrouvés dans de nombreux cas de polyangéite microscopique et quelques cas de 

glomérulonéphrite nécrosante. 

 Une fluorescence atypique ou a-ANCA peut être retrouvée chez les patients atteints d'une 

maladie inflammatoire chronique de l'intestin comme la rectocolite hémorragique et la 

maladie de Crohn. 
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Figure 27 : Aspect en immunofluorescence indirecte des anticorps anticytoplasme des 
polynucléaires neutrophiles (ANCA) .1 a) c-ANCA : fluorescence finement granulaire dans le 
cytoplasme, absente au niveau des noyaux.1 b) p-ANCA : fluorescence présente uniquement 

autour des noyaux, absente au niveau du cytoplasme.1 c) a-ANCA : fluorescence présente dans 
le cytoplasme et autour des noyaux. [31] 

 
4.1 Pathogénicité des ANCAs : 

En raison de leur association avec des vascularites des petits vaisseaux, un rôle pathogène 

des ANCAs a toujours été suspecté. Les preuves les plus convaincantes que les ANCAs sont 

pathogènes proviennent, premièrement, d'un cas humain de transmission transplacentaire 

d'anticorps anti-MPO avec polyangéite microscopique néonatale subséquente [32], et 

deuxièmement, de divers modèles expérimentaux sur des animaux. 
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A ce jour, le modèle expérimental le plus convaincant date de 2002 grâce à des 

expériences d’immunotransfert dans un modèle murin. Dans cette expérience, des ANCA anti-

MPO ont été induits en immunisant des souris invalidées pour le gène de la MPO et ont été 

secondairement injectés à des souris dépourvues de lymphocytes B et de lymphocytes T 

(invalidées pour le gène Rag). Chez ces souris, l’injection d’ANCA anti-MPO entraîne des lésions 

de glomérulonéphrite extracapillaire et apporte la preuve que les ANCAs anti-MPO peuvent à eux 

seuls induire une vascularite nécrosante [33]. 

Figure 28 : Modèle murin de vascularites avec anti-MPO [34]. 
Contrairement aux anti MPO, La pathogénicité des anticorps anti-PR3 est moins bien 

établie et n’a pas pu être clairement démontrée in vivo. Et c’est peut-être en raison des 

différences quantitatives et protéomiques entre les cellules PR3 de l'homme et celles du rongeur 

[35] [36]. Injectés à des souris 129/SvEv sauvages par voie intraveineuse, des anticorps anti-PR3 

murins n’induisent qu’une inflammation locale de type panniculite et seulement après avoir co-
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injecté du TNF-α localement, mais sans aucune réaction inflammatoire systémique. Chez des 

souris BALB/c, l’immunisation par un peptide complémentaire (AA 105-201) de la PR3 (cPR3) 

stimule la synthèse d’anticorps anti-cPR3 puis d’anticorps anti-idiotypiques dirigés contre les 

ANCAs anti-cPR3 reconnaissant la PR3 native, permettant de discuter la responsabilité d’agents 

infectieux à l’origine de la réponse immune anti-PR3, en particulier le Staphylococcus aureus 

[37]. 

4.2 Activation des PNN et Interactions PNN-endothélium : 

In vitro les ANCA anti-PR3 et anti-MPO sont capables d’entraîner l’activation des 

polynucléaires neutrophiles (PNN) exprimant à leur surface la PR3 et la MPO après exposition à 

certaines cytokines pro-inflammatoires [38]. 

 L’endothélium joue un rôle important dans la pathogénie des vascularites à ANCA. Les 

lésions vasculaires sont attribuées à l’activation des neutrophiles par les ANCA, induisant 

l’adhésion à l’endothélium et le burst oxydatif [38]. 

 Les interactions PNN-endothélium sont facilitées par les ANCAs qui augmentent 

l’expression membranaire des b2 intégrines à la surface des PNN et de l’Endothelial Leucocyte 

Adhesion Molecule-1 (ELAM-1), du Vascular Cell Adhesion Molecule-1 (VCAM-1) et des 

Intercellular Adhesion Molecule-1 et 2 (ICAM-1 et ICAM-2) à la surface des cellules 

endothéliales. En plus, les ANCAs induisent la libération de nombreuses cytokines telle l’IL-1 et 

l’IL-8 qui contribuent au recrutement des leucocytes et facilitent l’adhésion des PNN à la paroi 

des vaisseaux en se fixant sur des récepteurs Fcg (Fc : fragment constant) à la surface des 

cellules endothéliales [39]. Une étude réalisée par Little et al en 2005 [40] s’est focalisée sur les 

interactions entre les PNN et les cellules endothéliales grâce à une technique de microscopie 

intracorporelle qui permet de visualiser des phénomènes in situ directement chez l’animal vivant. 

Ils ont développé un modèle de rats WKI qui, lorsqu’ils sont immunisés avec la MPO humaine, 

développent des ANCAs anti-MPO, une glomérulonéphrite nécrosante et une vascularite des 

petits vaisseaux proche de la maladie humaine. Les résultats illustrent non seulement le rôle des 
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ANCAs dans les interactions entre PNN et endothélium, mais aussi l’importance des facteurs pro-

inflammatoires dans le développement des lésions de vascularite [41].  

4.3 Emergence des ANCAs : rôle de l’environnement : 

Plusieurs mécanismes sur l’origine de l’apparition des ANCAs ont été proposés depuis la 

description de ces maladies. L’hypothèse infectieuse a été formulée dès les premières 

descriptions anatomocliniques de GPA par F. Wegener. Dans les années 1990, il a été montré que 

le portage nasal de Staphylococcus aureus était plus fréquent dans la GPA que chez les sujets 

sains avec association à un risque élevé de rechute [42]. L’étiologie la plus avancée jusqu’à 

présent est l’étiologie complémentaire, en effet, il a été constaté par l’équipe de R.A. Kitching 

qu’une partie de la séquence complémentaire de la PR3 (cPR3 qui est la protéine qui résulterait 

de la traduction de la séquence complémentaire du génome correspondant à la PR3) présente 

une homologie de séquence forte avec des protéines de staphylococcus aureus et pouvait induire 

une vascularite à ANCA anti-MPO chez la souris [43]. 

En plus du facteur infectieux, d’autres facteurs environnementaux sont indiscutablement 

inducteurs de vascularites à ANCA chez l’homme [27] tels que la silice [44] et certains 

médicaments comme l’hydralazine, le propyltiouracile (PTU) et le levamisole (antihelminthique 

vétérinaire utilisé un temps comme immunomodulateur en médecine humaine) [45] [46]. 

4.4 Rôle des lymphocytes T CD4+ helper et régulateurs : 

Plusieurs éléments suggèrent que les lymphocytes T CD4 contribuent aux lésions 

tissulaires et/ou à la réponse auto-immune. D’abord, les isotypes des ANCA (IgG1 et 4) sont T-

dépendants [47]. Ensuite, ces lymphocytes sont présents dans les lésions ORL et rénales. Et en 

fin, il a été montré dans un modèle de glomérulonéphrite expérimentale induite par des 

anticorps anti-membrane basale glomérulaire chez des souris immunisées contre la MPO, que la 

déplétion des lymphocytes T CD4 réduit les lésions glomérulaires [48]. 
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Figure 29 : Physiopathologie des vascularites à anticorps anti-cytoplasme de polynucléaires 
neutrophiles (ANCA) montrant les interactions entre les différents acteurs cellulaires [42]. 
 

5 Expression clinique des vascularites des petits vaisseaux : type de 

description : vascularites à ANCA : 

Le spectre clinique des vascularites à ANCA est large et la présentation peut donc être très 

variée, allant d'une éruption cutanée à une maladie multisystémique fulminante [49].   

5.1 Atteinte cutanée : 

L’atteinte cutanéomuqueuse se manifeste par une multitude de symptômes différents, ce 

qui en fait une atteinte très polymorphe. Elle se présente le plus souvent sous la forme d'un 

purpura vasculaire prédominant aux membres inférieurs, d’autres manifestations cutanées liées 

à la vascularite peuvent être observées : livedo reticularis, nodules sous cutanés, lésions d’allure 
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urticarienne, syndrome de Raynaud, lésions ulcéronécrotiques et gangréneuses touchant le plus 

souvent les orteils, papules infiltrées et vésicules [50]. 

5.2 Atteinte articulaire : 

L’atteinte ostéo-articulaire au cours des vascularites à ANCA est très fréquente surtout 

chez les patients atteints de GPA, Il s’agit plus souvent d’une atteinte polyarticulaire et 

symétrique que d’une atteinte monoarticulaire. Des arthralgies ou des arthrites sont volontiers 

inaugurales et migratrices. Elles atteignent les grosses et les petites articulations avec des 

synovites chez 10 à 20% des patients [51]. 

5.3 Atteinte pulmonaire : 

L’atteinte pulmonaire est une composante majeure des vascularites à ANCA ; décrite dans 

plus de 60% des cas de GEPA (95 % en incluant l'asthme), 67 à 85 % des cas de GPA et 30-50% 

des cas de PAM. On peut distinguer cinq présentations principales de l'atteinte pulmonaire dans 

les vascularites à ANCA : inflammation granulomateuse nécrosante (nodules pulmonaires 

uniques ou multiples et volontiers excavés), inflammation trachéobronchique, capillarite 

pulmonaire se manifestant par une hémorragie alvéolaire diffuse, pneumopathie interstitielle et 

l'asthme. Les symptômes cliniques sont hétérogènes, allant de l'asymptomatique à la toux, la 

dyspnée, la douleur thoracique due à l'irritation pleurale ou l'hémoptysie [52]. L'asthme tardif est 

la principale manifestation clinique de la GEPA et se manifeste chez 95 à 100 % des patients. La 

plupart du temps, l'asthme précède le diagnostic de la GEPA et les patients souffrent de dyspnée, 

de toux et d'expectorations. Les symptômes sont graves ou incontrôlés chez la moitié des 

patients et nécessitent une utilisation intensive de glucocorticoïdes [53]. 

5.4 Atteinte ORL : 

Les manifestations ORL au cours des vascularites à ANCA comprennent la sinusite, 

l'épistaxis, l'otite moyenne, l'enrouement et le stridor. Les complications de l'inflammation 

granulomateuse peuvent provoquer une ulcération de la muqueuse et une perforation de la 

cloison nasale. La sténose sous-glottique, qui peut devenir cicatricielle et irréversible, survient 
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chez près de 16 % des adultes et 48 % des enfants. Les manifestations ORL sont principalement 

observées dans la GPA [7]. 

5.5 Atteinte neurologique : 

L'atteinte du système nerveux périphérique peut figurer parmi de nombreux autres 

symptômes ou être le premier signe de la maladie. Elle est observée dans toutes les vascularites 

à ANCA plus fréquemment chez les patients atteints de GEPA (60-70 % ; en particulier chez 

ceux qui sont positifs aux ANCA) et chez environ la moitié des patients atteints de PAM (20-50 

%) et de GPA (15-50 %). Les nerfs fréquemment touchés sont les nerfs péroniers, tibiaux, 

ulnaires et médians. Les symptômes se développent soudainement dans un seul territoire 

nerveux, suivis par l'implication progressive d'autres nerfs. La distribution de l'atteinte 

sensorielle tend à être similaire à celle observée dans la mononeuropathie multiple, qui reflète 

les lésions focales de la vascularite. Toutefois, les lésions multiples peuvent donner lieu à une 

polyneuropathie symétrique ou asymétrique à accentuation distale. Les patients ressentent une 

douleur soudaine, une sensation de brûlure, un engourdissement, une faiblesse des membres, 

une chute du pied ou du poignet et d'autres déficits sensoriels et/ou moteurs [54] [55]. 

Contrairement au système nerveux périphérique, l'atteinte du système nerveux central 

(SNC) dans les vascularites à ANCA est rare (5 à 15 % des patients), sans prédisposition 

significative à un type particulier de vascularite, et est considérée comme une manifestation 

alarmante. Le processus inflammatoire peut entraîner des lésions ischémiques, hémorragiques 

ou granulomateuses, isolées ou diffuses. La présentation clinique dépend du type de lésion et 

varie des maux de tête aux symptômes neuropsychiatriques (troubles cognitifs, déficits de 

mémoire) et neurologiques (crises d'épilepsie, parésie, troubles de la conscience) qui peuvent 

être passagers ou permanents [55]. 

5.6 Atteinte rénale : 

L'atteinte rénale est particulièrement importante dans les VAA en raison de sa fréquence 

et de son pronostic sévère. À l'exception de la GEPA, où l'atteinte rénale n'est pas une 

caractéristique importante [56], elle est présente chez environ 70% des patients atteints de 
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granulomatose avec polyangéite et chez près de 100% des patients atteints de polyangéite 

microscopique [57]. La présentation rénale des VAA correspond à celle d'une glomérulonéphrite 

aiguë et consiste en une combinaison de protéinurie et d'hématurie qui peut être associée à une 

insuffisance rénale. En effet, certains de ces patients peuvent présenter une insuffisance rénale 

rapidement progressive dont la corrélation pathologique est la glomérulonéphrite rapidement 

progressive [58]. 

5.7 Atteinte cardio-vasculaire : 

Les anomalies cardiaques sont fréquentes chez les patients atteints de VAA et peuvent 

résulter de différents mécanismes, principalement une atteinte directe du cœur par une 

vascularite et une susceptibilité accrue à la cardiopathie ischémique [59]. Le processus 

pathologique peut affecter toutes les structures cardiaques. Le phénotype clinique est très 

variable, allant de complications subcliniques à potentiellement mortelles. L'atteinte cardiaque 

peut être une complication grave qui survient généralement chez une proportion considérable 

des patients atteints de GEPA alors que seulement chez un petit nombre de patients atteints de 

GPA et de PAM [60]. 

5.8 Atteinte digestive : 

Les atteintes digestives sont redoutables par leur gravité. Des douleurs abdominales, des 

hémorragies ou des perforations peuvent ainsi témoigner d’une atteinte des vaisseaux 

mésentériques. Une pancréatite est également possible [7]. 

5.9 Atteinte oculaire : 

Une maladie oculaire inflammatoire est décrite chez 50 à 60 % des patients atteints d'une 

vascularite ANCA positive, et chez 8 à 16 % d'entre eux, il s'agit d'une manifestation initiale [61]. 

Des rapports de cas et des études réalisées dans des centres uniques décrivent une gamme 

variée d'atteintes oculaires, allant des inflammations de la paroi oculaire, y compris la 

conjonctivite et la sclérite, aux masses orbitaires ; les manifestations ophtalmiques les plus 

fréquemment rapportées ont été les maladies orbitaires et la sclérite [62]. 

5.10 Atteinte urogénitale : 
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Bien que les VAA puissent virtuellement affecter tous les organes du corps, l'atteinte 

urogénitale est rare. Parmi les cas rapportés, la majorité sont associés à la GPA. De grandes 

séries de patients atteints de GPA ont rapporté moins de 1 % de cas présentant des signes 

évidents à ce niveau. Les manifestations cliniques les plus décrites sont la prostatite, l'urétrite 

destructrice, les ulcères génitaux, l'orchite et les masses rénales [63].  

 
Tableau XVI : Manifestations cliniques des vascularites à ANCA à partir de plus de 1600 

observations issues de littérature [64] : 
 GPA PAM GEPA 

Atteinte ORL 80-90% 
Rhinorrhée chronique, crouteuse et 

sanglante, sinusite, ulcérations nasales 
ou buccopharyngées, perforation de la 

cloison nasale, affaissement de 
l’ensellure nasale, otite séreuse, perte 

d’audition, sténose sous glottique. 

20-30% 
Ulcération buccale, 
épistaxis, sinusite 

50-80% 
Rhinite allergique, polypose 

nasale, sinusite, perte d’audition. 

Atteinte 
cutanée 

30-60% 
Purpura, ulcérations, nodules 
granulomateux sous cutanés 

40-70% 
Purpura, papules, 

ulcérations 

50-80% 
Purpura, papules, ulcérations 

Atteinte 
pulmonaire 

50-80% 
Infiltrat, nodules volontiers excavés, 

hémorragie alvéolaire 

20-60% 
Infiltrat, hémorragie 

alvéolaire, 
épanchement pleural 

96-100% 
Asthme 

Infiltrat fugace, pleurésie, 
hémorragie alvéolaire 

Atteinte 
neurologique 

centrale 

10 % 
Atteinte de paires crâniennes, masse, 

pachyméningite 

10 % 
Atteinte ischémique 

encéphalique 

15 % 
Atteinte du système nerveux 

central 
Atteinte 

neurologique 
périphérique 

10–50 % 
Multinévrite, polyneuropathie 

sensitivomotrice 

15–60 % 
Multinévrite, 

polyneuropathie 
sensitivomotrice 

70 % 
Multinévrite, polyneuropathie 

sensitivo-motrice 

Atteinte rénale 50-80% 
Glomérulonéphrite extracapillaire, rares 

granulomes. 

90-100% 
Glomérulonéphrite 

extracapillaire 

15-40% 
Glomérulonéphrite extracapillaire 

Atteinte 
articulaire 

50-80% 
Arthralgies, arthrites 

30-70% 
Arthralgies, arthrites 

25-60% 
Arthralgies, arthrites 

Atteinte 
cardiaque 

10-20% 
Péricardite, valvulopathie, infarctus 

10-20% 
Péricardite 

20-45% 
Cardiomyopathie spécifique, 

péricardite 
Atteinte 
oculaire 

30-60% 
Sclérite, épisclérite, uvéite, 

pseudotumeur granulomateuse rétro-
orbitaire 

20-30% 
Sclérite, épisclérite, 

uvéite 

10% 
Sclérite, épisclérite, uvéite 
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6. Formes cliniques : 
6.1 Purpura rhumatoïde : 

La tétrade classique de la vascularite à IgA comprend un purpura palpable, des douleurs 

articulaires, des troubles gastro-intestinaux et une atteinte rénale. Ces manifestations cliniques 

peuvent se développer sur une période de quelques jours à quelques semaines. L'ordre de 

présentation peut varier. La présentation initiale est généralement un purpura et des douleurs 

articulaires [65]. 

 Manifestations cutanées : 

 L'éruption commence souvent par des pétéchies et un purpura vasculaire. Parfois, des 

bulles érythémateuses maculaires ou urticariennes peuvent également apparaître. Les lésions 

peuvent fusionner et évoluer en ecchymoses, pétéchies et purpura palpable, et peuvent 

également se transformer en lésions bulleuses ou nécrotiques [66] [67]. Les zones dépendantes 

de la gravité et les points de pression peuvent favoriser la localisation des éruptions. L'éruption 

est particulièrement fréquente sur les membres inférieurs et les fesses, et jusqu'à un tiers des 

patients présentent une atteinte du tronc et des membres supérieurs [68]. 

     
Figure 30 : (A et B) : Lésions cutanées classiques du purpura rhumatoïde, avec purpura palpable 
sur les extrémités. (C) : purpura sur le membre inférieur. (D) : Lésions bulleuses et nécrotiques 

des extrémités inférieures [65]. 
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     Manifestations articulaires : 

Les manifestations articulaires sont présentes dans deux tiers des cas et se traduisent par 

des arthralgies touchant principalement les chevilles et les genoux. Elles sont d’intensité 

variable, souvent rapidement résolutives. Une ou plusieurs articulations sont touchées, 

simultanément ou successivement. À la douleur peut s’associer un gonflement périarticulaire en 

rapport le plus souvent avec une synovite qui ne détruit jamais l’articulation [69]. 

     Manifestations digestives : 

Des douleurs abdominales apparaissent chez 60 à 65 % des patients, et peuvent mimer un 

tableau d’abdomen aigu en termes de gravité [70]. La douleur est généralement de type colique, 

et survient environ une semaine après l'apparition de l'éruption. Des vomissements et des 

saignements gastro-intestinaux (occultes et macroscopiques) apparaissent chez 30 % des 

patients. Dans de rares cas, l'hémorragie gastro-intestinale peut être grave. L’invagination 

intestinale se voit plutôt chez le jeune enfant [71].  

     Manifestations rénales : 

La néphropathie est la séquelle la plus grave du purpura rhumatoïde, elle survient chez 40 

à 50 % des patients. Bien que le décès dû au purpura rhumatoïde soit rare, la néphropathie est la 

principale cause de décès chez ces patients [72]. Les signes rénaux sont représentés par une 

hématurie microscopique plus rarement macroscopique, une protéinurie voire un syndrome 

néphrotique, une HTA et une insuffisance rénale. Une glomérulonéphrite progressive peut se 

développer ; les patients présentant une protéinurie persistante sont les plus exposés à cette 

complication [73]. 

   Autres manifestations : 

Les autres manifestations sont beaucoup plus rares. Dans le cadre des manifestations 

neurologiques, on peut observer des céphalées, des convulsions, des parésies, voire un coma en 

rapport alors avec des lésions ischémiques ou thrombotiques secondaires à la vascularite 

cérébrale [69] [74].  Plus exceptionnellement sont décrites des orchi-épidydimites (le plus 
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souvent chez le jeune garçon), urétrites, pancréatites, parotidites, myosites, épisclérites, 

hémorragies intra alvéolaires et myocardites [69]. 

6.2 La vascularite cryoglobulinémique : 

La vascularite cryoglobulinémique est une vascularite des petits vaisseaux qui touche 

principalement la peau, les articulations, le système nerveux périphérique et les reins. 

L'expression de la maladie est variable, allant de symptômes cliniques légers (fatigue, purpura, 

arthralgie) à des complications fulminantes mettant en jeu le pronostic vital (glomérulonéphrite, 

vascularite généralisée). La fatigue est le principal symptôme, observé chez 80 à 90 % des 

patients. Le principal signe cutané est un purpura vasculaire, observé chez 70 à 90 % des 

patients, mais des ulcères cutanés peuvent survenir, il persiste 3 à 10 jours avec une 

pigmentation brunâtre résiduelle, un syndrome de Raynaud et une acrocyanose, pouvant évoluer 

vers des ulcérations digitales, peuvent survenir. Des arthralgies sont signalées chez 40 à 60 % 

des patients. Les douleurs articulaires sont bilatérales et symétriques, non déformantes. 

L'arthrite franche est signalée chez moins de 10 % des patients. Les manifestations 

neurologiques vont de l'axonopathie sensorielle pure à la mononévrite multiplex.  Des 

manifestations rénales sont signalées chez 20 à 35 % des patients, le tableau clinique et 

pathologique le plus fréquent est celui d'une glomérulonéphrite membranoproliférative de type I 

avec des dépôts sous endothéliaux [75]. 

6.3 La vascularite anti membrane basale glomérulaire : 

La maladie des anticorps anti-membrane basale glomérulaire (anti-MBG) ou syndrome de 

Goodpasture est une maladie médiée par des auto-anticorps dirigés sélectivement contre la 

membrane basale glomérulaire et alvéolaire. La présentation classique de la maladie 

caractérisée par un syndrome pneumo-rénal concerne 60 à 80 % des patients, alors que 20 à 

40 % des patients présentent une glomérulonéphrite rapidement progressive isolée et moins de 

10 % des patients présentent une atteinte pulmonaire isolée. La plupart des patients présentent 

au diagnostic une altération de l’état général de sévérité variable, associant asthénie, anorexie 

et perte de poids. Inconstamment, une fièvre, des myalgies, des arthralgies et 
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exceptionnellement des arthrites sont présentes. L’atteinte pulmonaire est caractérisée par une 

hémorragie alvéolaire, on note ainsi une toux le plus souvent sèche et persistante, une dyspnée 

et une hémoptysie clinique. L’atteinte rénale est présente chez 80 à 90% des patients, elle se 

manifeste comme une glomérulonéphrite rapidement progressive définie par une insuffisance 

rénale rapidement progressive évoluant en quelques jours à quelques semaines, associée à une 

protéinurie glomérulaire, de rang néphrotique dans moins de 20 % des cas, et une hématurie 

parfois macroscopique [76]. 

6.4 La vascularite urticarienne hypocomplémentémique : 

La vascularite urticarienne hypocomplémentémique est une vascularite touchant les 

vaisseaux de petit calibre, accompagnée de lésions urticariennes et d’une hypocomplémentémie 

[77]. Les manifestations cliniques sont très variées allant de manifestations cutanées isolées à 

des manifestations systémiques potentiellement sévères. L’atteinte cutanée, comme elle est 

classiquement décrite, est faite d’éléments non fugaces, violacés, associés à une sensation de 

prurit, de douleur ou de brûlure durant plus de 24 heures et laissant volontiers une pigmentation 

résiduelle. L ’atteinte systémique peut comporter des arthralgies et/ou arthrites, une atteinte 

respiratoire, une atteinte ophtalmologique et une glomérulonéphrite [78]. 

7. Investigations paracliniques dans les vascularites des petits vaisseaux : 
7.1 Bilan biologique :  

Le bilan biologique doit exclure les autres diagnostics et identifier les complications de la 

maladie. Les examens utiles comprennent : 

Bilan biologique de routine : les anomalies courantes comprennent la leucocytose, la 

thrombocytose (>400 000/mm3), l'anémie normochrome normocytaire et l'élévation des 

marqueurs inflammatoires, notamment la VS et la CRP. 

Analyse d'urine : ce test est un marqueur sensible de l'atteinte rénale. Un sédiment urinaire 

actif avec des globules rouges et des plastes indique une maladie glomérulaire. Une protéinurie 

est souvent présente. Des concentrations élevées d'urée et de créatinine sont courantes, bien 

qu'une maladie rénale active puisse être présente même si les indices biochimiques sont 
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normaux ; Par conséquent, le seuil pour une biopsie rénale, dans le contexte d'une suspicion de 

vascularite avec hématurie microscopique et protéinurie, doit être bas [7]. 

D’autres examens sont utiles notamment un bilan de coagulation pour exclure une 

coagulopathie ; un ionogramme et une étude de la fonction rénale pour exclure une maladie 

rénale ; et un dosage d'albumine sérique pour évaluer une perte de protéines intestinales [79]. 

7.2 Bilan immunologique : 

Les ANCAs : ces anticorps sont un marqueur très utile pour le diagnostic mais ne sont pas 

des critères diagnostiques. La GPA systémique est associée à des PR3- ANCA (75%), bien que 

dans le cas d'une GPA limitée, les ANCAs peuvent être négatifs chez 40 % des patients. La MPO-

ANCA est associée à la PAM (60%, bien que le PR3-ANCA puisse également se produire). Une 

sérologie ANCA positive peut également se produire dans des contextes cliniques tels que 

l'endocardite bactérienne subaiguë et d'autres infections. La valeur prédictive positive d'un test 

positif pour les ANCA dépend fortement de la situation clinique et doit être interprétée de 

manière appropriée [7]. 

La cryoglobulinémie : La détection de la cryoglobulinémie a une excellente valeur 

diagnostique pour la vascularite cryoglobulinémique dans le contexte de symptômes cliniques 

évocateurs d'une vascularite. La cryoglobulinémie est confirmée par la détection de précipités de 

protéines dans le sérum du patient maintenu à 4 °C pendant au moins 7 jours, qui se dissolvent 

lorsqu'il est chauffé à 37 °C. 

Outre la détection de la cryoglobuline sérique elle-même, d'autres anomalies biologiques 

peuvent fournir des preuves indirectes de la présence d'une cryoglobulinémie, telles qu'une 

faible fraction de complément sérique C4, une diminution des taux de complément hémolytique 

total, la présence d'une immunoglobuline monoclonale sérique ou l'activité du facteur 

rhumatoïde. L'hypocomplémentémie est sensible et importante dans la vascularite 

cryoglobulinémique, étant trouvée chez 70-90% des patients atteints de cryoglobulinémie mixte 

[80]. 
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7.3 Bilan radiologique : 

Radiographie pulmonaire : l'hémorragie pulmonaire est la forme la plus grave d'atteinte 

pulmonaire et se manifeste par des opacités pulmonaires diffuses (Figure 31) associées à une 

hémoglobine basse et une PO2 artérielle basse. Dans le cas de la GPA, la radiographie 

pulmonaire montre souvent des nodules pulmonaires. Les autres caractéristiques 

radiographiques comprennent des opacités réticulonodulaires, un collapsus et une atteinte 

pleurale avec épanchements. 

 
Figure 31 : Radiographie pulmonaire d'un homme présentant une hémorragie pulmonaire aiguë, 

montrant des opacités interstitielles bilatérales [7]. 
 

 Une endoscopie est nécessaire en cas d'hémorragie gastro-intestinale ou pulmonaire. Des 

études d'imagerie peuvent être nécessaires pour diagnostiquer ou évaluer d’autres atteintes 

selon les données de la clinique [81]. 

7.4 Biopsies : 

La biopsie reste le gold standard pour le diagnostic des VAA. Le rendement diagnostique 

des biopsies tissulaires varie en fonction de l'organe ciblé. Le rein est généralement le meilleur 

pour le diagnostic ; la biopsie rénale est caractérisée par une vascularite nécrosante des petits 

vaisseaux, avec nécrose fibrinoïde et formation de croissants. Dans la GPA, la biopsie 

nasopharyngée ou transbronchique montre souvent une inflammation non spécifique. La biopsie 

pulmonaire nécessite généralement une procédure ouverte pour un diagnostic tissulaire. La 

bronchoscopie et le lavage peuvent être utilisés pour exclure la présence d'une infection [82]. 
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Dans la vascularite à IgA, une biopsie cutanée n'est nécessaire que dans les cas où le 

diagnostic n'est pas clair. Les dépôts vasculaires d'IgA sont caractéristiques de la maladie [83]. 

Une biopsie rénale n'est nécessaire qu'en cas de maladie rénale progressive [84]. 

8. Prise en charge thérapeutique : 

Le traitement des vascularites des petits vaisseaux dépend du type de vascularite, de la 

sévérité de la maladie, et bien entendu du terrain et des comorbidités potentielles du patient pris 

en charge.  

8.1 Buts : 

Les objectifs de la prise en charge des vascularites des petits vaisseaux sont d’induire la 

rémission et de prévenir les rechutes et améliorer le pronostic vital, tout en limitant les effets 

indésirables liés au traitement et les séquelles de la maladie. 

8.2 Moyens : 

a. Glucocorticoïdes : 

Les glucocorticoïdes se lient aux récepteurs cytosoliques des glucocorticoïdes, provoquant 

une diminution de l'expression des protéines pro-inflammatoires. Leur rapidité d'action et leurs 

effets anti-inflammatoires robustes ont fait d'eux une pierre angulaire dans le traitement des 

vascularites [85]. Cependant, une toxicité importante et une efficacité incomplète en 

monothérapie nécessitent l'utilisation d'un second agent immunosuppresseur [86]. 

 La dose journalière de prednisone est initialement de 1 mg/kg/jour, sans dépasser 

habituellement 60 à 80 mg/jour, et peut être précédée, selon la gravité de la maladie, d’un ou 

plusieurs bolus de méthylprednisolone (7,5 à 15 mg/kg par jour). Après un traitement de 2 à 4 

semaines, la posologie du médicament doit être réduite et la corticothérapie maintenue pendant 

12 à 18 mois [87]. 

b. Immunosuppresseurs : 

• Le Cyclophosphamide : 

 Le cyclophosphamide a été largement utilisé en association avec les glucocorticoïdes pour 

induire une rémission. Cette association induit une rémission chez jusqu'à 75 % et 90 % des 

patients, à 3 et 6 mois respectivement [88]. Il peut être administré par voie intraveineuse à une 
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dose de 15 mg/kg pour chaque bolus (maximum 1200 mg par bolus) aux semaines 0, 2 et 4, 

puis toutes les 3 semaines pendant une durée totale de 3 à 6 mois [89]. La posologie de 

cyclophosphamide doit être ajustée en fonction de l'âge et du débit de filtration glomérulaire, 

puis corrigée en fonction de la présence et de la sévérité de la cytopénie. 

Malgré de bons taux de réponse, les risques de rechute et de toxicité sont devenus 

évidents au fur et à mesure de l'expérience. L’effet indésirable le plus grave du 

cyclophosphamide est l’induction de leucémies aiguës ou chroniques ou de lymphomes. 

L’urotoxicité est également un effet secondaire sérieux du cyclophosphamide, survenant 

essentiellement lorsqu’il est prescrit par voie orale, avec essentiellement la cystite hémorragique 

et occasionnellement des cancers de la vessie [90]. 

• L’Azathioprine : 

L’azathioprine (Imurel) n’est pas utilisée en première ligne mais c’est le traitement 

d’entretien le plus fréquemment prescrit. La dose est de 2 mg/kg par jour. La durée de 

traitement d’entretien est de 12 à 18 mois. 

• Le Méthotrexate : 

Le méthotrexate agit en augmentant l'adénosine extracellulaire. Il peut être utilisé pour 

l'induction de la rémission dans les vascularites à ANCA non sévères, à des doses hebdomadaires 

de 0,3 mg/kg par voie orale ou sous-cutanée, avec une dose maximale de 25 mg [89] [91]. 

• Le mycophénolate mofétil (MMF) : 

 Le MMF, un immunosuppresseur qui agit sélectivement sur les lymphocytes, est utilisé 

dans le traitement de diverses maladies auto-immunes et pour la transplantation d'organes. Il 

peut être envisagé dans l'induction de la rémission des patients atteints de VAA non sévère à une 

dose allant jusqu'à 3000 mg par jour [89]. 

c. Biothérapies : 

• Le Rituximab : 

C’est un anticorps monoclonal anti-CD20 qui épuise les cellules B. En raison de la toxicité 

potentielle associée au cyclophosphamide (cytopénies, infertilité et risque de cystite 
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hémorragique et de cancer de la vessie), le rituximab a gagné en popularité pour l'induction de la 

rémission dans les vascularites à ANCA [92] [93]. Il peut être utilisé comme traitement de 

première intention pour l'induction d'une rémission avec les glucocorticoïdes dans la GPA sévère 

et la PAM, en particulier chez les patients présentant des contre-indications au 

cyclophosphamide [92]. Le schéma administrant 375 mg/m2/semaine pendant 3 semaines 

consécutives (quatre perfusions à une semaine d’intervalle) est le schéma validé et recommandé 

[87]. 

• Le Mépolizumab : 

L’importance de l’interleukine-5 pour l’activation et la survie des éosinophiles dans la 

physiopathogénie de la GEPA a conduit à évaluer le mépolizumab, anticorps monoclonal 

humanisé dirigé contre l’interleukine-5. Cette molécule a reçu une AMM dans le traitement de 

l’asthme hyperéosinophilique sévère. Le protocole d’administration de 300 mg par voie sous-

cutanée toutes les 4 semaines a montré son efficacité dans une série de 136 patients et a permis 

de diminuer la corticothérapie [94]. 

d. Echanges plasmatiques : 

Les échanges plasmatiques sont employés depuis plusieurs années dans le traitement des 

vascularites sévères. Les bases de leur utilisation sont l’épuration des complexes immuns 

responsables d’un certain nombre de vascularites et la restauration des capacités d’épuration du 

système réticulo-endothélial. Il a été démontré que les échanges plasmatiques étaient à même 

d’améliorer la fonction rénale des patients ayant une vascularite avec ANCA et une créatininémie, 

avant traitement, supérieure à 500 mmol/L [95]. Le nombre de séances permettant d’obtenir 

l’effet escompté est de 7 réparties sur 2 semaines. Le soluté de remplacement doit être 

l’albumine à 4 % et/ou du plasma frais en cas de trouble de l’hémostase. 

e. Immunoglobulines intraveineuses : 

        Les immunoglobulines, sont régulièrement utilisées dans les vascularites à ANCA. Elles sont 

utiles en association avec d’autres médicaments ou seules. Elles ont permis d’obtenir la rémis-

sion de vascularites associées aux ANCA, elles sont administrées à la dose de 0,5 mg/kg/jour 
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pendant 4 jours comme traitement complémentaire, administré mensuellement pendant 6 mois 

et évalué tous les 3 à 6 mois [96]. 

f. Avacapon : 

          Des données expérimentales récentes ont révélé que le complément, et plus particulière-

ment le composé C5a, joue un rôle majeur dans la physiopathologie de la vascularite à ANCA. Le 

développement d’un inhibiteur oral du récepteur du C5a, l’avacopan, a permis de tester cette 

nouvelle piste thérapeutique, initialement dans un modèle murin de la maladie, puis chez 

l’homme, au cours d’un essai thérapeutique préliminaire de phase 2, avec des résultats encoura-

geants. Dans l’étude internationale de phase 3, publiée en 2021, les auteurs ont démontré que 

l’avacopan pouvait remplacer efficacement les corticoïdes au cours du traitement d’induction de 

la vascularite à ANCA, en association avec un immunosuppresseur comme le rituximab ou le cy-

clophosphamide. L’adjonction de cet immunosuppresseur de nouvelle génération ne majore pas 

le risque infectieux, mais permet d’amplifier la récupération de la fonction rénale lors du traite-

ment initial de la vascularite rénale. Ces résultats ont conduit à l’obtention d’une AMM pour 

l’avacopan en 2022, apportant désormais une nouvelle option thérapeutique dans la vascularite à 

ANCA [97]. 

8.3 Indications : 

L’établissement d’une stratégie thérapeutique ne se conçoit qu’en milieu spécialisé et de 

façon adaptée à la gravité de la maladie définie par le five factor score (FFS), il a été élaboré pour 

la première fois en 1996 et a été revu en 2009 pour prédire la mortalité des malades atteints de 

vascularite nécrosante [98]. Il s’applique à la PAN, la PAM, la GEPA et la GPA. Il est composé des 

items suivants valant chacun un point : âge supérieur à 65 ans, insuffisance cardiaque, insuffi-

sance rénale (créatinine sérique > 150 mmol/l), atteinte digestive et absence d’atteinte de la 

sphère ORL (l’atteinte ORL étant un élément de bon pronostic). La mortalité pour un FFS égal à 0, 

à 1 ou 2 est respectivement de 9, 21 et 40 % à 5 ans [99]. 
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Figure 32 : le score FFS pour évaluer le pronostic des vascularites à ANCA [100] 

a. Traitement d’induction : 

Le traitement d'induction de la rémission est mis en place dès le diagnostic initial ou la 

rechute de la vascularite. La durée de l'induction de la rémission est généralement comprise 

entre 3 et 6 mois. Outre l'âge et les comorbidités, le choix du schéma thérapeutique est guidé 

par la gravité de la maladie [101] [102]. 

L'induction d'une rémission dans les cas de vascularites à ANCA non sévères (sans 

manifestations menaçant les organes ou le pronostic vital) implique généralement l'utilisation de 

glucocorticoïdes en association avec le méthotrexate (MTX) ou le mycophénolate mofétil (MMF). 

Le Rituximab peut être utilisé, mais il n'a pas fait l'objet d'études approfondies dans les 

vascularites non sévères. Une dose plus faible de prednisone orale, 0,5 mg/kg par jour (ou 

équivalent), peut souvent être utilisée au début et diminuée progressivement 2 à 4 semaines 

après l'instauration du traitement immunosuppresseur. Un tel calendrier de réduction 

progressive de la dose est une approche raisonnable pour les patients atteints de vascularite non 
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sévère et peut être ajusté en fonction de la réponse clinique et du délai d'action de 

l'immunosuppresseur supplémentaire choisi. Le traitement d'induction actuel des vascularites à 

ANCA sévères consiste en une corticothérapie combinée au Rituximab ou au cyclophosphamide 

[89]. 

b. Traitement d’entretien : 

Une fois la rémission obtenue, son maintien est important pour prévenir les rechutes de la 

maladie. Des poussées de vascularite après l'obtention d'une rémission peuvent survenir chez 5 à 

50 % des patients sous traitement d'entretien et chez 80 à 90 % des patients si aucun traitement 

d'entretien n'est instauré [103]. Les traitements les plus utilisés pour le maintien de la rémission 

sont le méthotrexate, l'azathioprine et le rituximab. 

Au cours de la granulomatose avec polyangéite et de la polyangéite microscopique sévère, 

les résultats d’un essai prospectif coordonné par le GFEV et comparant le rituximab à 

l’azathioprine en traitement d’entretien de la rémission ont démontré la supériorité du rituximab 

pour prévenir la survenue de rechutes, selon un schéma de rituximab à la dose de 500 mg fixe à 

j0, j15, 6 mois, 12 mois et 18 mois pour prévenir des rechutes majeures [87] [104]. 

8.4  Cas particulier des vascularites cryoglobulinémiques : 

Le traitement de la cryoglobulinémie dépend de l'affection sous-jacente. En cas de 

dyscrasie plasmocytaire et de lymphome, une chimiothérapie spécifique à la maladie est 

indiquée. Les patients atteints de cryoglobulinémie mixte associée à l'hépatite C et présentant 

une atteinte organique majeure, telle qu'une glomérulonéphrite rapidement progressive ou un 

syndrome néphrotique, une atteinte neurologique ou cardiaque, doivent bénéficier d'un 

traitement combiné comprenant un immunosuppresseur et un traitement antiviral ; il a été 

démontré que cela permettait de contrôler les dommages organiques plus rapidement que le 

traitement antiviral seul. Le rituximab associé à des corticostéroïdes s'est révélé être un 

traitement efficace de la cryoglobulinémie mixte et est bien toléré. Le cyclophosphamide avec 

des corticostéroïdes est une alternative. Des échanges plasmatiques supplémentaires peuvent 

être nécessaires en cas de maladie à progression rapide [105]. 
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II. Discussion des résultats : 

Nous allons discuter les résultats des vascularites à ANCA, les plus fréquentes dans notre 

série, ainsi que ceux de la vascularite à IgA, 2ème

1. Données épidémiologiques : 

 vascularite par ordre de fréquence retrouvée 

dans notre étude. 

1.1 L’âge : 

Dans notre série, l’âge moyen de survenue des vascularites des petits vaisseaux est de 

42.26 ans. 

L’âge moyen de survenue des vascularites à ANCA est de 55,6 ans dans la série de Solans 

Laqué [106], et de 49 ans dans la série de Meddeb [107]. Dans la vascularite à IgA, l’âge moyen 

selon différentes séries est représenté dans le tableau suivant :  

Tableau XVII : L’âge de diagnostic du Purpura rhumatoïde selon les séries 

Série Age moyen de diagnostic 
Loukil- Sud Tunisien [108] 33 ans 

Série de S. Trouillier-France [109] 39 ans 
Série de Alexandra Verger-France [11] 50,1 ans 
  

1.2 Le sexe : 

Dans notre série, on note une nette prédominance féminine, avec un sexe ratio H/F de 

0.65. 

Dans la série de Goitybell Martínez sur les vascularites à ANCA [110] on note une 

prédominance féminine de 73% des patients ce qui rejoint nos résultats. 

Au cours de la GPA, les différentes séries notent l’absence de prédominance de sexe 

contrairement à la GEPA et la PAM où on observe une prédominance masculine [111] [112] [113]. 
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Tableau XVIII : Comparaison du sex-ratio au cours des vascularites à ANCA selon les séries 
et comparaison avec notre série [114] 

 GEPA PAM  
Notre série 

 Guillevin 
1986 

Haas 
1991 

Guillevin 
1999 

Lauque 
2000 

Nombre de 
cas 

43 16 85 29 38 

Sexe ratio 1.4 3.3 1.6 0.7 0.65 

 Dans la vascularite à IgA, on note une prédominance masculine dans les différentes séries 

de la littérature, notamment la série de Harzallah [115], et la série de Pillebout [116] où la 

prédominance de sexe est masculine avec un sexe ratio à 1.5. 

2. Données cliniques : 
2.1 Manifestations générales : 

La fréquence de l’atteinte générale, observée dans 73.68% des cas dans notre série, rejoint 

celle de la littérature (tableau-XIX) 

Tableau XIX : Comparaison de la fréquence des manifestations générales au cours des 
vascularites à ANCA selon les différentes séries de la littérature 

Type de 
vascularite 

GPA 
[111] 

EGPA 
[117] 

PAM 
[118] 

 
Notre 
 Série Série Guillevin 

1997 
Abdou 
2002 

Abou- 
Shakra 
1997 

Della 
rossa 
2002 

Serra 
1984 

Lauque 
2000 

Fréquence des 
manifestations 

générales 

44% 33% 100% 79% 79% 62% 73.68% 

   

2.2 Manifestations articulaires : 

Dans notre série l’atteinte articulaire était présente dans 71.05% des cas avec 

prédominance des arthralgies inflammatoires chroniques, une fréquence relativement supérieure 

aux données de la littérature pour les vascularites à ANCA (Tableau XX), contrairement aux 

vascularites à IgA, dont  La fréquence de l’atteinte articulaire dans la littérature est toujours 
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supérieure à 50 % (tableau XXI), quelle que soit l’origine de la série, avec un maximum de 100 %, 

rejoignant les résultats de notre série. 

Tableau XX : fréquence des manifestations articulaires au cours des vascularites à ANCA 
dans la littérature et notre série 

Séries Jaziri (Tunisie)  
       [119] 

Elline Houben et al. 
[120] 

Notre série 

Fréquence de 
l’atteinte articulaire 

21% 39.5% 71.05% 

 

Tableau XXI : Fréquence des manifestations articulaires au cours du purpura rhumatoïde 
dans différentes séries [121] : 

Auteurs 
(Nombre d’observations) 

Fréquence de l’atteinte articulaire (%) 

Bernhardt (n=18) 89% 
Baron (n=21) 76% 
Dreiser (n=8) 100% 
Ballar (n=14) 100% 

Debray (n=22) 77% 
Roth (n=9) 67% 

 

2.3 Manifestations pulmonaires : 

L’atteinte pulmonaire est une composante majeure des vascularites à ANCA : décrite dans 

99-100٪ des cas de GEPA [117], 50-75٪ des cas de GPA [111] et 30-55٪ de la PAM [118]. Elle a 

des significations diverses, il peut s’agir d’hémorragie alvéolaire, de granulomatose nécrosante, 

de pneumonie organisée ou d’infiltrats à éosinophiles. 

L’atteinte pulmonaire dans notre série était présente dans 63.15% des cas, les signes 

cliniques étaient dominés par la toux et la dyspnée, une fréquence inférieure à celle rapportée 

dans la série de Rabat 2020 et supérieure à celle dans la série de Fès 2021 :  
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Tableau XXII : comparaison des manifestations pulmonaires entre notre série et les séries 
de Fès 2021 et Rabat 2020 

 Série de Rabat 2020 
(n=15) [122] 

Série de Fès 2021 
(n=13) [123] 

Notre série 
(n=38) 

Atteinte pulmonaire 
(%) 

93% 27% 63.15% 

Dyspnée 50% 33.33% 42.10% 
Toux 35% 33.33% 44.73% 

Douleur thoracique 7% 0% 13.15% 
Hémoptysie 14% 66.66% 18.42% 

 
2.4 Manifestations cutanées : 

Des manifestations cutanées peuvent survenir fréquemment en raison de l'atteinte des 

vaisseaux cutanés. Dans une étude rétrospective multicentrique publiée en 2017 sur 1553 

patients atteints de VAA [124], des manifestations cutanées étaient présentes dans 45% des cas. 

Cette prévalence est cohérente avec les rapports précédents de Carlson et al. [83] et Guillevin et 

al. [98], qui ont retrouvé des manifestations cutanées chez respectivement 50% et 44% des 

patients atteints de VAA. Le purpura vasculaire déclive des membres inférieurs est la 

manifestation la plus fréquente. On peut aussi observer des ulcérations, des nécroses cutanées, 

des hémorragies sous-unguéales, des lésions vésiculeuses, etc. les nodules sous cutanés sont 

moins fréquents [125].  

Dans la vascularite à IgA, l’atteinte cutanée est quasiment constante et inaugure le tableau 

clinique dans plus de deux tiers des cas. Il s’agit le plus souvent d’un purpura vasculaire. Il est 

symétrique, prédomine aux zones de pression, en particulier autour des chevilles et au niveau 

des fesses mais peut s’étendre à l’ensemble du tégument. La lésion primitive est généralement 

une pétéchie, elle peut confluer pour former des macules voire des ecchymoses. Chez l’adulte 

elle se complique de nécrose ou de bulles hémorragiques dans 5 à 35% des cas, qui sont 

exceptionnels chez l’enfant [116].  

Dans notre série, les manifestations cutanéomuqueuses étaient présentes chez 60.52% des 

cas, dominées par un purpura vasculaire dans 42.1% des cas de caractère pétéchial et 
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ecchymotique, et de localisation diffuse prédominant aux membres inférieurs, avec atteinte de 

l’abdomen, membres supérieurs, fesses et des zones déclives. 

Tableau XXIII : Fréquence et caractéristiques de l’atteinte cutanée au cours du Purpura 
rhumatoïde dans les différentes séries de la littérature et comparaison avec notre série : 
Type 

d’atteinte : 
purpura 

Bouker 
(n=25) [126]  

Ben 
Abdelghani 

(n=14) [127] 

Lasseur 
(n=40) [121] 

Mitra (n=101) 
[128] 

Notre série 

Fréquence 100% 100% 97.5% 100% 60.52% 

Caractéristique
s 

Pétéchial 
 
 
 

Localisation :  
Diffus,  

Prédomine 
aux membres 

inférieurs 

Bilatéral, 
symétrique 

 
 

Localisation : 
Membres 

inférieurs et 
supérieurs 

Pétéchial, 
bilatéral, 

symétrique 
 

Localisation :  
Membres 

inférieurs et 
supérieurs, 
tronc, face, 

fesses, 
muqueuses. 

Pétéchial, 
nécrotique, 

ecchymotique, 
bulleux 

Localisation :  
Diffus,  

Membres 
inférieurs 

Pétéchial, 
ecchymotique 

 
 

Localisation : 
Diffus, 

prédomine 
aux membres 

inférieurs 
avec atteinte 

de 
l’abdomen, 
membres 

supérieurs, 
fesses, zones 

déclives. 

 

2.5 Manifestations neurologiques : 

  L’atteinte neurologique au cours des VAA est assez fréquente, 60٪ au cours de la GEPA, 

10-20٪ au cours de la GPA [129] et 28٪ au cours de la PAM [118]. Dans notre série, elle est 

présente dans 55.26% des cas, des résultats qui rejoignent relativement ceux de la littérature. 

  La manifestation la plus fréquente et la plus typique du système nerveux est la 

neuropathie périphérique [130] [131], observée dans toutes les VAA mais plus spécifiquement au 

cours de la GEPA (60-70%) [55]. Les patients ressentent une douleur soudaine, une sensation de 
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brûlure, un engourdissement, une faiblesse des membres et d'autres déficits sensoriels et/ou 

moteurs. 

  Le SNC est moins touché (5-15%) sans prédisposition importante à un type particulier de 

vascularites [129]. La présentation clinique dépend du type de la lésion, allant de céphalées, 

signes neuropsychiques jusqu’aux déficits sensitifs et/ou moteurs et due à des processus 

inflammatoires, ischémiques, hémorragiques ou des lésions granulomateuses. 

  Dans notre série, l’atteinte neurologique était dominée ainsi par l’atteinte périphérique, 

les signes cliniques étant dominés par les troubles sensitifs suivis des troubles moteurs. 

2.6 Manifestations digestives : 

L’atteinte de l’appareil digestif est assez fréquente et représente un facteur de mauvais 

pronostic, elle est plus observée au cours de la GEPA que dans les autres VAA (Tableau XXIV), des 

formes de GEPA en apparence limitées au tube digestif ont été rapportées [117]. Les symptômes 

les plus fréquents sont les douleurs abdominales (30 à 60 % des patients) et à un moindre degré 

les nausées, les vomissements et la diarrhée, ce qui rejoint nos résultats où l’atteinte digestive 

était présente dans 55.26% des cas avec la prédominance des douleurs abdominales (18/21 

patients avec atteinte abdominale avaient des douleurs abdominales), associées à des 

vomissements et diarrhées dans 18.42% des cas et à une hémorragie digestive dans 13.15% des 

cas. 

Tableau XXIV : Fréquence de l’atteinte digestive selon les séries de la littérature : 

Séries PAM [118] GEPA [117] [132] GPA 
[133] 

Notre 
série 

Serra 
(1984) 

Adu 
(1987) 

Lauque 
(2000) 

Keogh 
(2003) 

Sinico 
(2005) 

Sablé 
(2005) 

Dennert 
(2010) 

Pagnoux 
(2008) 

Fréquence 
(%) 

51% 56% 3% 31% 21% 32% 30% <10% 55.26% 

 

Dans la vascularite à IgA, les manifestations digestives sont très fréquentes, retrouvées 

chez 80% des patients dans la série de L. Barakat [134] et 66.7% des cas dans la série de L. 

Akkari [135]. Dans la série de A. Atig [136], l’atteinte digestive était retrouvée dans 100 % des 
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cas, la douleur abdominale était présente chez 96 % des malades et elle était associée par ordre 

de fréquence décroissant à des vomissements et/ou des nausées (36 %), une hémorragie 

digestive (32 %), une diarrhée (20 %) et à une constipation (8 %). 

Tableau XXV : Fréquence des manifestations digestives au cours du purpura rhumatoïde 
dans différentes séries de la littérature : 

 L.Barakat [134] L. Akkari [135] A. Atig [136] 
Fréquence des 
manifestations 

digestives 

80% 66.7% 100% 

   

2.7 Manifestations rénales : 

L’atteinte rénale représente la manifestation clinique la plus fréquente et la plus redoutable 

au cours des VAA du fait de son pronostic sévère, et réalise souvent un tableau de 

glomérulonéphrite rapidement progressive comportant la triade : protéinurie, hématurie et 

insuffisance rénale rapidement progressive. Au moment du diagnostic, l’atteinte rénale est le 

plus souvent sévère. Selon les séries, entre 10 et 50% des patients nécessitent une prise en 

charge immédiate en dialyse. Parfois, le tableau clinique est plus discret, caractérisé par 

l'association d'une protéinurie à une micro-hématurie [114]. 

Tableau XXVI : Comparaison de la fréquence de l’atteinte rénale au cours des VAA entre les 
différentes séries de la littérature 

Vascularite        GPA [137,138] GEPA [139,133] PAM [118,137] 
Séries Guillevi

n 1997 
Esqalli 
2012 

Sada 
2014 

Della 
Rossa 
2002 

Keogh 
2003 

Sinico 
2005 

Guillevi
n 1999 

Sada 
2014 

Fréquence
s 

74% 45% 63.6% 21% 25% 51.4% 79% 91% 

 

Dans notre série, l’atteinte rénale est présente dans 47.36% des cas, caractérisée par la 

présence d’une protéinurie dans 39.47% des cas, et une hématurie dans 34.21% des cas, des 

fréquences qui sont différentes de celles rapportées dans la série de Fès 2013 [114] et dans la 

série de Marrakech 2016 [140]. 
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Tableau XXVII : Comparaison des manifestations associées à l’atteinte rénale entre la série 
de Fès 2013, la série de Marrakech 2016 et notre série : 

Séries Série de Fès 
2013 [114] 

Série de 
Marrakech 2016 

[140]   

Notre série 

Manifestations 
rénales 

Sd œdémateux 46.6% 42% 26.31% (n=10) 
Hématurie 100% 20% 34.21% (n=13) 
Protéinurie 100% 53% 39.47% (n=15) 

Diurèse 
  -Conservée 
  -Oligurie 
  -Anurie 

 
63.3% 
30% 
6.7% 

 
17% 
30% 
5% 

 
92.11% 

2.63% (n=1) 
5.26% (n=2) 

   

2.8 Manifestations ORL : 

L’atteinte du système ORL est fréquemment retrouvée au cours des VAA, en particulier au 

cours de la GPA, où elle représente l’atteinte la plus précoce de la pathologie, elle est rencontrée 

chez plus de 80٪ des patients. Dans la GEPA, elle est présente dans 50-80٪ des cas, et dans la 

PAM, les manifestations ORL sont plus rares et ne sont retrouvées que dans 20-30٪ des cas [64]. 

Tableau XXVIII : Manifestations ORL des vascularites à ANCA à partir de plus de 1600 
observations issues de la littérature [64]: 

 GPA GEPA PAM 
Atteinte ORL 

retrouvée dans 
les séries de la 

littérature 

80-90٪ 
Rhinorrhée chronique, 

crouteuses et sanglante, 
sinusite, ulcérations nasales 

ou buccopharyngées, 
affaissement de l’ensellure 

nasale, perforation de cloison 
nasale, otite séreuse, perte 
d’audition, sténose sous 

glottique 

50-80٪ 
Rhinite allergique, 
polypose nasale, 
sinusite, perte 

d’audition 

20-30٪ 
Ulcération buccale, 
épistaxis, sinusite. 
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Dans notre série, l’atteinte ORL était présente dans 42.10% des cas dont la majorité étaient 

atteints de GPA. Les signes cliniques étaient dominés par l’épistaxis (23.28%), la rhinorrhée 

(15.78%), l’obstruction nasale (13.15%) et la sinusite (10.52%). 

3. Données paracliniques : 
3.1 Données biologiques : 

Dans la granulomatose avec polyangéite, la phase active se caractérise par la présence d’un 

syndrome inflammatoire non spécifique, avec une anémie inflammatoire, une augmentation de la 

CRP, des alpha2 globulines et du fibrinogène, alors que la numération sanguine trouve une 

hyperleucocytose à polynucléaires neutrophiles, et parfois (environ 15 % des cas) une 

hyperéosinophilie transitoire et plus modeste que celle observée dans la GEPA [111]. 

Dans la GEPA, l’hyperéosinophilie sanguine, l’élévation des IgE sériques et la présence 

d’ANCA constituent les 3 principales anomalies biologiques, un syndrome inflammatoire est très 

fréquent et souvent intense [117]. Dans la série de Haas [141], l’hyperéosinophilie était 

constante et dépassait 5000 éosinophiles/µL dans 17 cas sur 20, la VS était également 

constamment élevée.  

Dans la polyangéite microscopique, il existe habituellement un syndrome inflammatoire 

biologique, mais non spécifique. Une anémie importante peut être constatée, inflammatoire mais 

parfois aussi liée à des saignements alvéolaires. L’altération de la fonction rénale est fréquente 

chez les patients présentant une glomérulonéphrite, précédée ou accompagnée d’une hématurie 

microscopique et d’une protéinurie [118]. 

Concernant la vascularite à IgA, la série de Bouker [126] a noté un syndrome inflammatoire 

dans 68% des cas, le dosage des IgA sériques réalisées dans 11 cas, n’a objectivé une 

augmentation que chez 5 cas. Dans la série de Ben Abdelghani [127], un syndrome inflammatoire 

était noté dans 43% des cas, le dosage des IgA sériques réalisé dans six cas, n’a objectivé une 

augmentation que dans deux cas. 

Dans notre série, les explorations biologiques ont objectivé une anémie dans 50% des cas, 

une hyperleucocytose dans 57.89% des cas avec une augmentation des PNN dans 42.1% des cas 
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et une hyperéosinophilie dans 34.21% des cas tous atteints de GEPA. Un syndrome inflammatoire 

a été présent dans 89.46% des cas avec une élévation simultanée de la VS et de la CRP dans 

63.15% des cas. D’autre part, le dosage des IgA sériques réalisé chez 4 patients a objectivé une 

augmentation chez un seul patient atteint de vascularite à IgA. Nos résultats rejoignent alors 

ceux de la littérature. 

Tableau XXIX : Comparaison des atteintes biologiques entre la série de Fès et notre série : 
Paramètres biologiques La série de Fès [114] Notre série 
Insuffisance rénale (%) 100% 31.57% 

Protéinurie de 24h (moyenne) 1.8 g/24h 2.61 g/24h 

Syndrome néphrotique (%) 13.3% 7.89% 
Anémie (%) 90% 50% 

Hyperleucocytose (%) 33.3% 57.89% 
Hyperéosinophilie (%) 10% 34.21% 

Syndrome inflammatoire (%) 80% 89.46% 
 

3.2 Données immunologiques : 

 L’IFI, technique de référence pour la recherche des anticorps anticytoplasme des 

polynucléaires neutrophiles, permet de distinguer les aspects p, c et a-ANCA. Dans notre série, 

elle a objectivé un aspect c-ANCA dans 15.78% des cas (n=6) et un aspect p-ANCA dans 23.68% 

des cas (n=9). 

Tableau XXX : Aspects des ANCA observés à l’IFI selon les séries de la littérature 
 IFI 

Types d’ANCA Pourcentage (%) 
Deguillaume [142] S. Aziz [143] Notre série 

c-ANCA 37% (n=73) 44.82% (n=13) 15.78% (n=6) 
c-ANCA atypique 9% (n=19) 0% 0% 

p-ANCA 49% (n=96) 17.24% (n=5) 23.68% (n=9) 
p-ANCA atypique 4% (n=8) 0% 0% 

 

La détection des cibles antigéniques s’est révélée positive dans 18.42% des cas dans notre 

série, correspondant à des ANCA type MPO dans 10.52% des cas et ANCA PR3 dans 7.89% des 

cas. 
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Tableau XXXI : Comparaison des cibles antigéniques des ANCA entre les séries de la 
littérature et notre série : 

 Gang X [144] Deguillaume [142] S. Aziz [143] Notre série 

 MPO PR3 MPO PR3 MPO PR3 MPO PR3 
c-ANCA 3 32 0 28 2 4 0 2 
c-ANCA 
atypique 

0 0 0 2 0 0 0 0 

p-ANCA 179 0 63 4 0 3 4 1 
p-ANCA 
atypique 

0 0 0 2 0 0 0 0 

 

3.3 Données histologiques : 

a. La biopsie rénale : 

La biopsie rénale est un examen indispensable et très important pour préciser le degré de 

l’atteinte rénale et pour s’orienter vers le type de la vascularite. Dans les vascularites à ANCA, en 

immunofluorescence, les dépôts immuns sont absents ou en faible abondance principalement de 

type C3, et IgG [145]. Dans la vascularite à IgA, l’étude en immunofluorescence confirme le 

diagnostic de glomérulonéphrite à dépôts d’IgA, les dépôts mésangiaux sont présents dans tous 

les glomérules, leur abondance est variable et ils peuvent même déborder le long des parois des 

capillaires glomérulaires voire du pôle vasculaire, à ces dépôts d’IgA s’associent constamment 

des fractions C3 du complément, parfois des dépôts d’IgG (40 % des cas) et plus rarement d’IgM 

(20 % des cas) [146]. 

Tableau XXXII : Comparaison des caractéristiques histopathologiques des lésions rénales 
entre la série de Fès, la série de Marrakech 2022 et notre série : 

Séries La série de Fès 
[114] 

La série de Marrakech 
2022 [147] 

Notre série 

Prolifération extracapillaire 93.3% 17% 7.89% 
Prolifération endocapillaire 60% - 7.89% 

Glomérules scléreux 35.2% 50% 5.26% 
Atteinte vasculaire 83.3% 16% 5.26% 

Atteinte tubulo-interstitielle 93.3% 17% 18.42% 
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b. La biopsie cutanée : 

Au cours des vascularites à ANCA, La biopsie cutanée peut révéler une vascularite des 

vaisseaux de petit calibre, parfois nécrosante, mais montre souvent uniquement des aspects de 

vascularite leucocytoclasique, peu spécifique.  

Dans la vascularite à IgA, l’étude de la biopsie cutanée montre, typiquement, une 

vascularite leucocytoclasique avec nécrose fibrinoïde et infiltrat périvasculaire de neutrophiles et 

de cellules mononucléées. En immunofluorescence, des dépôts d’immunoglobulines A, de la 

fraction C3 du complément et de fibrine sont observés dans la paroi des vaisseaux lésés [116].  

Tableau XXXIII : Caractéristiques de la biopsie cutanée au cours du Purpura rhumatoïde 
dans les différentes séries de la littérature : 

Séries Bouker [126] Ben Abdelghani 
[127] 

Lasseur [121] Mitra [128] 

Biopsie 
cutanée 

96 % des cas : 
vascularite 

leucocytoclasique 
avec des dépôts 

d’IgA à l’IFD 

Réalisée chez huit 
malades, a 

montré dans 50 % 
des cas une 
vascularite 

leucocytoclasique 

14/15 biopsies : 
vascularite 

leucocytoclasique.  
Une nécrose 
fibrinoïde est 
associée dans 

deux 
observations. 

L’IFD révèle huit 
fois des dépôts 
d’IgA dans la 

paroi des 
vaisseaux. 

-Vascularite 
leucocytoclasique dans 

71 % des cas, 
Vascularite non 

spécifique dans 14 % 
des cas et/ou une 

nécrose fibrinoïde dans 
7 % des cas. L’IFD 

montrait un dépôt en 
IgA dans 34 % des cas 
et/ou en complément 

dans 11 % des cas 

Dans notre série, la biopsie cutanée réalisée dans 12 cas a objectivé un aspect de 

vascularite leucocytoclasique dans 9 cas, L’IFD a révélé des dépôts d’IgA dans 2 cas. Nos 

résultats rejoignent ceux de la littérature. 

4. Traitement : 

Le traitement a longtemps reposé sur l'utilisation de glucocorticoïdes et de médicaments 

immunosuppresseurs conventionnels [148] [149]. Il comprend une première phase d'induction de 

la rémission et une seconde phase de maintien de la rémission de la maladie. 
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L'immunosuppresseur conventionnel couramment utilisé pour induire la rémission de la maladie 

est le cyclophosphamide associé ou non à des stéroïdes. Pour le traitement d'entretien, plusieurs 

immunosuppresseurs, en particulier l'azathioprine, le méthotrexate et le mycophénolate, sont 

utilisés en remplacement des stéroïdes [150]. 

Le cyclophosphamide est un agent alkylant dont les effets inhibiteurs sur les cellules B ont 

été reconnus, en particulier l'inhibition de la production d'auto-anticorps [151]. Cependant, des 

effets indésirables graves secondaires à l'utilisation de ce médicament ont été rapportés, y 

compris l'apparition de cancers [113] [150] [152]. 

Chez les patients présentant des pathologies particulièrement sévères, telles que 

l'hémorragie alvéolaire et la glomérulonéphrite rapidement progressive, la plasmaphérèse, qui 

permet d'éliminer rapidement et efficacement les ANCA du sérum, peut être envisagée [148]. 

En ce qui concerne le traitement d'entretien, le méthotrexate et l'azathioprine présentent 

des profils de sécurité similaires [133]. Le mycophénolate s'est avéré supérieur à l'azathioprine 

dans la suppression de la production de cytokines par les cellules B dans une petite cohorte de 

patients [153]. 

Dans notre série, la corticothérapie orale a été admise chez l’ensemble de nos patients, 

55,26% de nos patients ont reçu un bolus de Méthylprednisolone pendant 3 jours de suite 

relayée par la corticothérapie orale à raison de 1mg/Kg/j. L’association corticoïdes et 

immunosuppresseurs type cyclophosphamide (Endoxan) a été préconisée chez 52.63% des 

patients (n=20). L’utilisation du cyclophosphamide était selon le protocole des vascularites : 

0,6g/m² à J0, J15, et J30 puis tous les 21 jours, avec un total allant de 6 à 12 bolus voire plus ou 

moins selon la réponse et la tolérance. L’Azathioprine (Imurel) a été utilisé chez 13 patients 

(34.21%). Le méthotrexate a été utilisé chez 3 patients (7.89%). Et le recours à la biothérapie 

(Rituximab) a été objectivé dans 3 cas (7.89%). 

Les dernières recommandations EULAR pour la prise en charge des VAA ont été publiées en 

2022 [154], présentées dans le tableau suivant : 
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Tableau XXXIV : Recommandations de l'EULAR pour la prise en charge des vascularites à 
ANCA - Mise à jour 2022 

1 Une biopsie positive est fortement en faveur d'un diagnostic de vascularite et nous 
recommandons des biopsies pour aider à établir un nouveau diagnostic de VAA et pour une 
évaluation plus poussée des patients suspectés d'avoir une vascularite récidivante. 

2 Chez les patients présentant des signes et/ou des symptômes faisant suspecter un 
diagnostic de VAA, nous recommandons de tester les PR3-ANCA et les MPO-ANCA à l'aide 
d'un test spécifique à l'antigène de haute qualité comme première méthode de test. 

3 Pour l'induction d'une rémission chez les patients atteints d'une GPA ou d'une MPA 
d'apparition récente ou récidivante et présentant une maladie menaçant les organes ou le 
pronostic vital, nous recommandons un traitement associant des glucocorticoïdes et du 
rituximab ou du cyclophosphamide*le Rituximab est préférable en cas de rechute. 

4 Pour l'induction d'une rémission de la GPA ou de la MPA ne menaçant pas les organes ou le 
pronostic vital, un traitement associant des glucocorticoïdes et du rituximab est 
recommandé. Le méthotrexate ou le mycophénolate mofétil peuvent être considérés comme 
des alternatives au rituximab. 

5 Dans le cadre des régimes d'induction de la rémission de la GPA ou de la MPA, nous 
recommandons un traitement par glucocorticoïdes oraux à une dose initiale de 50-75 mg 
d'équivalent prednisolone/jour, en fonction du poids corporel. Nous recommandons de 
réduire progressivement les glucocorticoïdes et d'atteindre une dose de 5 mg d'équivalent 
prednisolone par jour vers 4-5 mois. 

6 L'avacopan en association avec le rituximab ou le cyclophosphamide peut être envisagé pour 
l'induction d'une rémission dans la GPA ou la MPA, dans le cadre d'une stratégie visant à 
réduire substantiellement l'exposition aux glucocorticoïdes. 

7 Les échanges plasmatiques peuvent être envisagés dans le cadre d'un traitement visant à 
induire une rémission de la GPA ou de la MPA dans les cas dont la créatinine sérique est 
supérieure à 300 µmol/L en raison d'une glomérulonéphrite active. 
L'utilisation systématique d'échanges plasmatiques pour traiter l'hémorragie alvéolaire dans 
la GPA et la MPA n'est pas recommandé. 

8 Pour les patients atteints de GPA ou de MPA dont la maladie est réfractaire à un traitement 
visant à induire une rémission, nous recommandons une réévaluation complète de l'état de 
la maladie et des comorbidités, ainsi qu'une des options pour un traitement supplémentaire 
ou différent. Ces patients doivent être pris en charge en étroite collaboration avec un centre 
spécialisé dans la vascularite ou y être orientés. 

9 Pour le maintien de la rémission de la GPA et de la MPA, après l'induction de la rémission 
avec le rituximab ou le cyclophosphamide, nous recommandons un traitement au rituximab. 
L'azathioprine ou le méthotrexate peuvent être considérés comme des alternatives. 

1
0 

Nous recommandons que le traitement visant à maintenir la rémission de la GPA et de la 
MPA soit poursuivi pendant 24 à 48 mois après l'induction de la rémission d'une maladie 
nouvellement apparue. Une durée de traitement plus longue doit être envisagée chez les 
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patients en rechute ou ceux présentant un risque accru de rechute, mais doit être mise en 
balance avec les préférences du patient et les risques d'immunosuppression continue. 

1
1 

Pour l'induction d'une rémission en cas d'EGPA d'apparition récente ou de rechute avec des 
manifestations menaçant les organes ou le pronostic vital, nous recommandons un 
traitement associant des glucocorticoïdes à forte dose et du cyclophosphamide. Une 
association de glucocorticoïdes à forte dose et de rituximab peut être envisagée comme 
alternative. 

1
2 

Pour l'induction d'une rémission dans le cas d'une EGPA nouvellement apparue ou 
récidivante sans manifestations menaçant les organes ou le pronostic vital, nous 
recommandons un traitement par glucocorticoïdes. 

1
3 

Pour l'induction d'une rémission chez les patients atteints d'EGPA récurrente ou réfractaire 
sans maladie active menaçant l'organisme ou le pronostic vital, nous recommandons 
l'utilisation du mépolizumab. 

1
4 

Pour le maintien de la rémission de l'EGPA après l'induction d'une rémission pour une 
maladie menaçant les organes ou le pronostic vital, un traitement par méthotrexate, 
azathioprine, mépolizumab ou le rituximab doit être considéré. 
Pour le maintien de la rémission de l'EGPA récidivant après induction d'une rémission pour 
des manifestations ne menaçant pas l'organisme ou menaçant le pronostic vital au moment 
de la rechute, nous recommandons un traitement par mépolizumab. 

1
5 

Dans la prise en charge des patients atteints de VAA, nous recommandons qu'une évaluation 
clinique structurée, plutôt qu'une analyse des ANCA et/ou des cellules B CD19+, devrait 
guider les décisions sur les changements de traitement. 

1
6 

Chez les patients atteints de VAA et recevant du rituximab, nous recommandons de mesurer 
les concentrations sériques d'immunoglobulines avant chaque cure de rituximab afin de 
détecter une immunodéficience secondaire. 

1
7 

Pour les patients atteints de VAA recevant du rituximab, du cyclophosphamide et/ou de 
fortes doses de glucocorticoïdes, nous recommandons l'utilisation de triméthoprime-
sulfaméthoxazole comme prophylaxie contre la pneumonie à Pneumocystis jirovecii et 
d'autres infections. 
 

Concernant la vascularite à IgA, le traitement chez l'adulte fait encore l'objet de débats. La 

thérapie est souvent ciblée sur le phénotype clinique. Le purpura ou les arthralgies non 

nécrotiques et non graves sont traités par le repos et l'analgésie. Les AINS doivent être évités en 

raison du risque d'atteinte rénale et d'hémorragie gastro-intestinale. Les inhibiteurs de l'ECA 

doivent toujours être utilisés en cas de protéinurie légère à modérée et d'hypertension. En cas de 

manifestations mettant en jeu le pronostic vital, les glucocorticoïdes, seuls ou associés à des 
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immunosuppresseurs, sont couramment utilisés. Cependant, l'efficacité de ces traitements est 

encore controversée. La plupart des études disponibles ont été réalisées sur des populations 

pédiatriques et leurs résultats ont été extrapolés aux adultes [155]. Dans la série de Verger [11], 

Les traitements étaient analysables chez 127 patients et se répartissaient comme suit : 

cyclophosphamide et corticoïdes chez 30 patients, corticoïdes en monothérapie chez 80 patients 

et 17 patients par colchicine. En analyse univariée, la réponse globale (complète ou partielle) 

était de 80 % (n = 64/80) chez les patients traités par corticoïdes comparativement à 77 % (n = 

23/30) chez les patients traités par cyclophosphamide (p = 0,17). Dans la série de Bouker [126], 

11 patients ont reçu une corticothérapie par voie générale, les immunosuppresseurs ont été 

prescrits chez 5 patients pour respectivement une atteinte rénale cortico-résistante dans 2 cas, 

une atteinte digestive sévère dans 1 cas et à visée d’épargne cortisonique dans 2 cas. Dans la 

série de Ben Abdelghani [127], aucun patient n’a reçu d’immunosuppresseurs, le traitement s’est 

basé essentiellement sur la corticothérapie. 

5. Evolution et suivi : 

Dans notre série, nous rappelons que l’évolution était favorable pour la majorité des 

patients, avec une rémission complète chez 34.21% des cas et une rémission partielle chez 50%, 

et elle était fatale dans un cas. Les complications thérapeutiques étaient dominées par 

l’ostéoporose cortisonique survenant chez 4 patients, causant des fractures chez 2 patients, le 

diabète cortico induit est survenue chez 3 patients. 

Depuis les années 1950, qui marquent l’avènement de la corticothérapie, l’ostéoporose est 

considérée comme la complication la plus fréquente de ce traitement. Il existe un lien 

épidémiologique certain entre la corticothérapie et les fractures [156] et certaines études 

estiment même que des fractures surviennent chez 30 à 50 % des patients sous corticoïdes au 

long cours [157]. 

Une étude transversale italienne sur la fréquence des fractures vertébrales au cours de la 

corticothérapie prescrite pour différentes atteintes inflammatoires montre que, après ajustement 
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sur la dose et la durée de corticoïdes, l’âge, les antécédents fracturaires, certaines maladies 

exposent plus que d’autres au risque de fracture. Ainsi, même après ajustement, les vascularites, 

la pseudopolyarthrite rhizomélique sont associées à un risque plus élevé de fractures vertébrales, 

souvent asymptomatiques, que la polyarthrite rhumatoïde ou le lupus systémique [158]. 

Parmi les effets secondaires de la corticothérapie, l’apparition d’un diabète ou le 

déséquilibre d’un diabète préexistant constitue des situations cliniques fréquentes. La 

susceptibilité à développer un diabète cortico-induit peut être en rapport avec un 

dysfonctionnement latent des cellules b de Langerhans du pancréas précipité par les 

glucocorticoïdes ou en rapport avec une sensibilité accrue des tissus aux glucocorticoïdes. La 

fréquence du diabète sous glucocorticoïdes serait d’environ 20 % si l’on se base sur les données 

disponibles chez les patients greffés et serait donc comparable à celle observée au cours du 

syndrome de Cushing. Cependant, la prévalence du diabète cortico-induit est peu connue au 

cours du traitement d’une maladie inflammatoire systémique [159]. 

La vascularite à IgA a une évolution habituellement favorable. Toutefois, il faut savoir 

dépister les atteintes viscérales graves notamment digestive et rénale conditionnant le pronostic 

à court et long terme. Dans la série de Arbaoui [160], l’évolution a été marquée par une poussé 

rénale à 8 mois de traitement corticoïde (n = 1), une insuffisance rénale chronique nécessitant 

l’hémodialyse (n = 1), la persistance d’une protéinurie importante malgré le traitement corticoïde 

et immunosuppresseur faisant discuter la biothérapie (n = 1) et des complications 

thromboemboliques dues à l’hypoalbuminémie (n = 1). Chez une patiente, l’évolution était 

marquée par une iatrogénie marquée avec des complications infectieuses et la survenue d’un 

sarcome de Kaposi à 3 mois de traitement corticoïde et à la troisième cure de cyclophosphamide. 

Dans la série de Tekaya [161], l’évolution était favorable dans 82 % des cas, faite de rechutes 

dans 11 % des cas et fatale dans un cas, suite à une défaillance multiviscérale. 

Dans les vascularites à ANCA, le taux sérique d’ANCA augmente au cours de la phase active 

de la maladie et diminue lors de la rémission. La question fondamentale est celle de l’utilité de 

ces marqueurs sériques pour le suivi des patients. Il y a des arguments en faveur de l’intérêt des 



Les vascularites des petits vaisseaux : caractéristiques cliniques, paracliniques, thérapeutiques et 
profil évolutif 
 

 

  87 

 

dosages répétés des ANCA, ce qui peut aider à prédire la récidive, une éventualité fréquente chez 

les patients atteints de vascularites à ANCA. Une augmentation du taux d’ANCA serait un signe 

justifiant la mise en œuvre d’un traitement chez certains patients. 

Une cohorte prospective, observationnelle, étudiant 156 patients porteurs d’une GPA a 

échoué à établir une corrélation entre les titres d’anti-PR3-ANCA et l’activité de la maladie [162] 

bien que dans une étude rétrospective de 87 patients présentant une PAM ou une GPA et des 

anticorps anti-PR3, la positivité précoce des ANCA au cours du suivi était associée à des taux de 

rechute accrue [163]. Enfin, dans une étude de 502 patients avec une vascularite ANCA-positive 

prouvée par une biopsie, la détection d’ANCA anti-PR3 prédit la rechute [164]. La plupart des 

patients inclus dans ces études avaient une GPA, et les données concernant les patients ayant 

une PAM et des MPO-ANCA sont limitées. Toutefois, dans une étude de 38 patients ayant une 

GPA, PAM ou GEPA avec MPO-ANCA, la réapparition d’ANCA était corrélée avec une rechute 

[165]. Une récente méta-analyse a conclu prudemment qu’une hausse ou une persistance 

d’ANCA a une modeste capacité à prédire la survenue d’une rechute [166]. 

La raison de cette discordance pourrait venir des populations étudiées, des méthodes 

utilisées pour détecter les ANCA, de la définition de la rémission et de l’activité de la maladie, 

ainsi que d’autres phénomènes biologiques indépendants mais intrinsèques au processus 

pathologique. 

Au total, la prédiction des récidives de Vascularites à ANCA ne peut se fonder uniquement 

sur le taux des ANCA. Il faut y adjoindre d’autres éléments présents chez les personnes ayant 

des ANCA circulants. À ce jour, étant donné l’absence de preuves scientifiques suffisamment 

solides pour établir des recommandations en ce qui concerne l’utilité du taux d’ANCA pour 

prédire les récidives, il est difficile de proposer telle ou telle attitude clinique. En effet, la 

prudence est de mise pour déterminer chez un patient donné la pertinence clinique d’une 

élévation des taux d’ANCA. Il faut se rappeler que les thérapies proposées pour traiter une 

maladie récidivante ne sont pas sans complications et que la durée de traitement reste à définir. 

On peut avancer que la meilleure solution pour un patient considéré individuellement consiste en 
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une appréciation des taux d’ANCA en tenant compte des aspects méthodologiques pertinents 

associée à une évaluation circonstanciée de l’état clinique du patient [167]. 
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Il existe deux grands groupes de vascularites des petits vaisseaux : les vascularites 

associées aux ANCA et les vascularites à complexes immuns. Elles se caractérisent par leur 

polymorphisme. Le type d’atteinte, la localisation, les tableaux cliniques et la sévérité ainsi que le 

pronostic, diffèrent tous selon le type de vascularite. 

Au sein de notre série, les vascularites associées aux ANCA étaient les plus fréquentes, 

suivis de la vascularite à IgA. 

Le diagnostic se base sur des éléments cliniques, cela dit, les données biologiques, 

immunologiques, histopathologies et radiologiques demeurent indispensables dans l’élaboration 

de celui-ci, pour cela des critères internationaux ont été mis au point. 

Les vascularites des petits vaisseaux peuvent être graves par leurs localisations multi-

viscérales, en particulier rénales, pulmonaires et digestives. Dans notre série, l’atteinte articulaire 

était la plus fréquente, suivi de l’atteinte pulmonaire et dermatologique. 

Le traitement doit être aussi précoce que possible. Les protocoles thérapeutiques élaborés 

au cours de ces dernières années et adaptés à la sévérité de la vascularite ont permis d'optimiser 

la prise en charge de ces vascularites.  
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Résumé : 

Contexte : Les vascularites des petits vaisseaux désignent un groupe d’affections 

caractérisées par une inflammation vasculaire des veinules, des capillaires et/ou des artérioles 

conduisant à une altération de la paroi vasculaire, qui intéresse aussi bien l’endothélium que la 

média ou l’adventice. 

Objectif de l’étude : Déterminer le profil diagnostique clinique et paraclinique, 

thérapeutique et évolutif des vascularites des petits vaisseaux.  

Patients et méthodes : Notre étude est une étude rétrospective à visée descriptive qui 

implique 38 patients atteints de vascularites de petits vaisseaux, suivis au service de Médecine 

interne du CHU Mohamed VI de Marrakech. L’étude s’est étalée sur une période de 18 ans, allant 

du 1er Janvier 2004 au 31 Décembre 2021. 

Résultats : 38 patients ont été réunis. Il s’agissait de 15 hommes et 23 femmes avec un 

sexe-ratio à 0.65. La moyenne d’âge de nos patients était de 42.26 ans. Les antécédents étaient 

dominés par l’asthme, les antécédents chirurgicaux et l’HTA. Aucun cas similaire ni autre 

maladie de système dans la famille n’a été rapporté. 

Les manifestations cliniques les plus retrouvées étaient les signes généraux (73.68%), puis 

l’atteinte articulaire (71.05%) avec atteinte préférentielle des grosses articulations, l’atteinte 

pleuro-pulmonaire (63.15%), dermatologique (60.52%), suivies de l’atteinte neurologique et 

digestive (55.26% chacune) puis rénale (47.36%) puis des autres atteintes. 

Au sujet du bilan radiologique, la radiographie thoracique a été réalisée chez 27 patients, 

le syndrome interstitiel représentait l’anomalie la plus fréquente (26.31%). D’autres examens ont 

été réalisés selon le type de vascularite et le type des atteintes. Le bilan histopathologique était 

d’une grande aide lors du diagnostic, à savoir la biopsie rénale, cutanée et digestive. Le bilan 

immunologique a été réalisé chez 23 patients, et s’est révélé positif chez 14 patients (36.84%). 

A la lumière des données cliniques et paracliniques, nous avons retenus les diagnostics 

suivants : 
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  - 12 cas de granulomatose avec polyangéite (maladie de Wegener) 

  - 13 cas de la granulomatose éosinophilique avec polyangéite (Churg-Strauss) 

  - 1 cas de polyangéite microscopique 

  - 12 cas de vascularite à dépôts d’IgA (Purpura rhumatoïde) 

Parmi les patients recrutés, 5 présentaient des pathologies associées, nous avons retenu : 

- Un cas de GEPA associée à une rectocolite hémorragique et à une spondylar-

thrite ankylosante 

- Un cas de GPA associée à une sarcoïdose, et un cas associé à une tuberculose 

ganglionnaire 

- Un cas de vascularite à IgA associé à un lupus et à un syndrome de Gougerot-

Sjögren, et un cas associé à une hyalinose segmentaire et focale. 

Le traitement dépendait du type de vascularite et de sa sévérité. Plusieurs protocoles ont 

été instaurés pour traiter les diverses manifestations des vascularites systémiques. La 

corticothérapie orale a été administrée chez 38 patients (100%) précédée d’un bolus de 

Méthylprednisolone dans 55.26% des cas. Les immunosuppresseurs les plus utilisés étaient le 

cyclophosphamide (52.63%), l’Azathioprine (34.21%), et le Méthotrexate (7.89%). Le recours à la 

biothérapie (Rituximab) a été préconisée chez 3 patients soit 7.89% après échec des traitements 

immunosuppresseurs. 

L’évolution était favorable chez la majorité des patients. Les complications thérapeutiques 

étaient relativement fréquentes notamment celles de la corticothérapie. L’ostéoporose 

cortisonique a été objectivée chez 4 patients (10.52%), avec 3 cas de diabète cortico-induit 

(7.89%). Une corticodépendance a été rapportée dans deux cas (5.26%). 

Nous avons retenu une rémission complète chez 34.21% des patients, une rémission 

partielle chez 50%, tandis qu’une aggravation a été rapportée chez 7.89% des patients. Un décès 

chez une seule patiente (2.63%). 

Conclusion : Au terme de ce travail, nous retenons l’importance d’un diagnostic précoce de 

ces pathologies qui peuvent parfois se révéler par un tableau atypique, ce qui rend leur prise en 
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charge relativement difficile. Le recours aux bilans biologiques, radiologiques et 

histopathologiques est essentiel et oriente le médecin ainsi que son attitude. Le traitement quant 

à lui, demeure parfois lourd et nécessite une surveillance des effets secondaires, et un suivi long 

et rapproché afin d’éviter toute complication. 
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Abstract: 

Context: Small vessel vasculitides refer to a group of conditions characterized by vascular 

inflammation of venules, capillaries, and/or arterioles leading to alteration of the vascular wall, 

involving both the endothelium and the media or adventitia. 

Study Objective: To determine the clinical and paraclinical diagnostic profile, therapeutic 

approaches, and outcomes of small vessel vasculitides. 

Patients and Methods: Our study is a retrospective descriptive study involving 38 patients 

with small vessel vasculitides, followed at the Internal Medicine Department of Mohamed VI 

University Hospital in Marrakech. The study spanned over 18 years, from January 1, 2004, to 

December 31, 2021. 

Results: A total of 38 patients were included, comprising 15 males and 23 females, with a 

sex ratio of 0.65. The average age of the patients was 42.26 years. Common medical history 

included asthma, surgical history, and hypertension. No similar cases or other systemic diseases 

in the family were reported. 

The most frequently observed clinical manifestations were general symptoms (73.68%), 

followed by rheumatological involvement (71.05%) with a preference for large joint involvement, 

pleuro-pulmonary involvement (63.15%), dermatological (60.52%), neurological and 

gastrointestinal involvement (55.26% each), followed by renal involvement (47.36%), and other 

manifestations. 

Regarding radiological assessments, chest X-rays were performed in 27 patients, with 

interstitial syndrome being the most frequent abnormality (26.31%). Additional tests were 

conducted depending on the type of vasculitis and the type of involvement. Histopathological 

assessment was crucial for diagnosis, including renal, cutaneous, and digestive biopsies. 

Immunological assessment was carried out in 23 patients, with positive findings in 14 patients 

(36.84%). 

Based on clinical and paraclinical data, the following diagnoses were made: 
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• 12 cases of granulomatosis with polyangiitis (Wegener's disease) 

• 13 cases of eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss syndrome) 

• 1 case of microscopic polyangiitis 

• 12 cases of IgA vasculitis (Henoch-Schönlein purpura) 

Among the recruited patients, 5 had associated pathologies, including: 

• One case of EGPA associated with ulcerative colitis and ankylosing spondylitis 

• One case of GPA associated with sarcoidosis, and one case associated with lymph node 

tuberculosis 

• One case of IgA vasculitis associated with lupus and Sjögren's syndrome, and one case 

associated with segmental and focal hyalinosis. 

Treatment depended on the type of vasculitis and its severity. Several protocols were used 

to manage various manifestations of systemic vasculitides. Oral corticosteroids were 

administered in 38 patients (100%), preceded by a Methylprednisolone bolus in 55.26% of cases. 

The most commonly used immunosuppressants were cyclophosphamide (52.63%), Azathioprine 

(34.21%), and Methotrexate (7.89%). Biologic therapy (Rituximab) was recommended in 3 

patients, representing 7.89%, after the failure of immunosuppressive treatments. 

Most patients had a favorable outcome. Therapeutic complications were relatively common, 

particularly those related to corticosteroid therapy. Corticosteroid-induced osteoporosis was 

observed in 4 patients (10.52%), and corticosteroid-induced diabetes in 3 cases (7.89%). 

Corticosteroid dependence was reported in two cases (5.26%). 

Complete remission was achieved in 34.21% of patients, partial remission in 50%, while 

exacerbation was reported in 7.89% of patients. There was one death, accounting for 2.63% of 

the cases. 

Conclusion: In conclusion, early diagnosis of these pathologies is crucial, as they can 

sometimes present with atypical symptoms, making management relatively challenging. The use 

of biological, radiological, and histopathological assessments is essential and guides the 
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physician's approach. Treatment can be demanding and requires monitoring for side effects, 

along with long-term and close follow-up to prevent complications. 
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165T165المظاهرT166T 165T166T165السريريةT166T 165T166T165الأكثرT166T 165T166T165شيوعاT166T 165T166T165هيT166T 165T166T19العلاماتT165T 19T165T165 العامةT166T)73.68(%165T166T،165T166T 165T166T165تلتهاT166T 165T166T165إصابةT166T 165T166T19المفاصلT165T 19T166T)71.05(%165T166T،165T166T 
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166T •165T166T165حالةT166T 165T166T165واحدةT166T 165T166T165منT166T 165T166T165التهابT166T 165T166T165الأوعيةT166T 165T166T165الدمويةT166T 165T166T165بالمناعةT166T 165T166T165القاعديةT166T 165T166T165مصاحبةT166T 165T166T165للذئبةT167T 165T167T165ومتلازمةT166T 165T166T،165شوغرينT166T 165T166T165وحالةT166T 165T166T165واحدةT166T 

165T166T165مصاحبةT166T 165T166T165للهيلانوزيسT166T 165T166T165البؤريT166T 165T166T165والمحليT166T. 
165T165يعتمدT166T 165T166T165العلاجT166T 165T166T165علىT166T 165T166T165نوعT166T 165T166T165التهابT166T 165T166T165الأوعيةT166T 165T166T165وشدتهT166T .165T166T165تمT166T 165T166T165استخدامT166T 165T166T165العديدT166T 165T166T165منT167T 165T167T165البروتوكولاتT166T 165T166T165لعلاجT 168T168المظاهرT 168T166المتعددةT168T 

165T166T165منT166T 165T166T165التهاباتT166T 165T166T165الأوعيةT166T 165T166T165الدمويةT166T 165T166T165النظاميةT166T .165T166T165إعطاء تمT166T 165T166T165الكورتيكوستيرويداتT166T 165T166T165الفمويةT166T 165T166T165لـT166T 83 165T166T165مريضًاT166T) 100(%165T166T، 
 165T166Tهي165T166T 165T166Tاستخدامًا لأكثر المناعةا165T166T 165T166Tمثبطات165T166T 165T166Tكانت165T166T .165T166Tالحالات165T166T 165T166Tمن165T166T 55.26 %165T166Tفي165T166T 165T166Tبريدنيزولون165T166T 165T166Tالميثيل165T166T 165T166Tمن167T168T 165T167Tبجرعة19T165T 19T168Tمسبوقة

165T166T165السيكلوفوسفاميدT166T) 52.63(%165T166T،165T166T 165T166T165 والأزاثيوبرينT166T)34.21(%165T166T،165T166T 165T166T165والميثوتريكساتT166T) 7.89 .(%165T166T165تمT168T168تT 168T166التوصيةT168T 165T166T165باستخدامT166T 
165T166T165العلاجT167T 165T167T165البيولوجيT166T) 165T166T165ريتوكسيمابT166T (166T168T166لدىT168T 3 165T166T،165مرضىT166T 165T166T165ممثلينT166T 7.89%165T166T. 

165T165معظمT166T 165T166T165المرضىT166T 165T166T165حققواT166T 165T166T165نتائجT166T 165T166T165إيجابيةT166T .165T166T165كانتT166T 165T166T165المضاعفاتT166T 165T166T165العلاجيةT166T 165T166T165نسبيًا، شائعةT166T 165T166T165وبخاصةT166T 165T166T165تلكT166T 165T166T165المتعلقةT166T 
165T166T165بالكورتيكوستيرويداتT166T .165T166T165لاحظناT166T 165T166T165حدوثT166T 165T166T165العظام هشاشةT166T 165T166T165الناجمةT166T 165T166T165عنT166T 165T166T165الكورتيكوستيرويداتT 168T166عندT168T 4 165T166T165مرضىT166T 

)10.52(%165T166T،165T166T 165T166T165والسكريT166T 165T166T165الناجمT166T 165T166T165عنهاT166T 165T166T165فيT166T 3 165T166T165حالاتT166T) 7.89 .(%165T166T165تمT166T 165T166T165الإبلاغT166T 165T166T165عنT166T 165T166T165التعاطيT167T 165T167T165المستمرT166T 
165T166T165للكورتيكوستيرويداتT166T 165T166T165فيT166T 165T166T165حالتينT166T) 5.26.(% 

165T165تمT166T 165T166T165تحقيقT166T 165T166T165الشفاءT166T 165T166T165الكاملT166T 165T166T165عندT166T 34.21 %165T166T165منT166T 165T166T،165المرضىT166T 165T166T165والتحسنT166T 165T166T165الجزئيT166T 165T166T165فيT166T50%165T166T،165T166T 165T166T165فيT166T 165T166T165حينT166T 165T166T165تمT166T 165T166T165الإبلاغT166T 165T166T165عنT166T 
165T166T165تفاقمT166T 165T166T165فيT166T 7.89 %165T166T165منT166T 165T166T165المرضىT166T .165T166T165توجدT166T 165T166T165وفاة حالةT166T 165T166T،165واحدةT166T 165T166T165تمثلT166T 2.63 %165T166T165منT166T 165T166T165الحالاتT166T. 

165T،165اختتامًاT166T 165T166T165يعدT166T 165T166T165التشخيصT166T 165T166T165المبكرT166T 165T166T165لهذهT166T 165T166T165الأمراضT166T 165T166T165أمرًاT166T 165T166T،165حاسمًاT166T 165T166T165حيثT166T 165T166T165يمكنT167T 165T167T165أنT167T 165T167T165تظهرT166T 165T166T165أحيانًاT166T 165T166T165بأعراضT166T 165T166T165غيرT166T 
165T166T،165نمطيةT166T 165T166T165مماT166T 165T166T165يجعلT166T 165T166T165إدارتهاT166T 165T166T165نسبيًاT166T 165T166T165صعبةT166T .166T168T166يعدT168T 165T166T165استخدامT167T 165T167T165التقييماتT166T 165T166T165البيولوجيةT166T 165T166T165والإشعاعيةT166T 165T166T165والنسيجيةT 168T166أمراT168T 165T166T165ضرورياT 168T166لأنهT168T 
165T166T165يوجهT166T 165T166T165الطبيبT166T .165T166T165يمكنT166T 165T166T165أنT166T 165T166T165يكونT166T 165T166T165العلاجT 168T168أحيانًاT 168T166مرهقاT168T 165T166T165ويتطلبT166T 165T166T165مراقبةT166T 165T166T165الآثارT166T 165T166T165إلى الجانبيةT 168T166جانبT168T 165T166T165متابعةT166T 165T166T165وثيقةT166T 165T166T165علىT166T 165T166T165المدىT166T 
165T166T165الطويلT166T 165T166T165لمنعT166T 165T166T165المضاعفاتT166T. 
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Fiche d’exploitation : 
N dossier : 

Type de vascularite :  

Identité :  

Nom et prénom :                Age :                Sexe :             Profession :          Couverture 

sociale :  

Statut matrimonial : Célibataire ❏                      Marié(e) ❏                      Veuf (ve) ❏       

Divorcée ❏ 

ATCDs :  

Personnels :    HTA :  oui❏  non❏                   Diabète : oui❏ non❏  si oui type :   

Tabagisme : oui❏  non❏                                 Atopie (asthme) : Oui❏  Non❏  

Infections virales : HBV❏  CMV ❏  HBC ❏ VIH❏ TPHA/VDRL ❏   

Prises médicamenteuses :                       Autres : 

Familiaux :            Maladies de système : oui ❏  non ❏   si oui préciser :  

                                Cas similaires : oui ❏ non❏   si oui préciser :  

Histoire de la maladie :  

Date de début des symptômes :          Date de consultation :          Motif de consultation : 

Installation : Aigue ❏       Progressive ❏ 

Atteinte générale :    Fièvre ❏ :       Asthénie ❏ :   Amaigrissement❏ :        Anorexie❏       

AEG❏ :                                                                         
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Atteinte rénale :        Protéinurie ❏ :   Hématurie ❏ :   HTA ❏ :   IR ❏ :       Oligurie ❏ :    

Anurie ❏ :               

                              Œdème ❏ :   Glomérulonéphrite ❏ :    Syndrome néphrotique ❏ :  BU ❏ : 

                               Autres :  

Atteinte pulmonaire :   Toux ❏ :   Dyspnée❏ :   Hémoptysie❏ :   Douleurs thoraciques ❏ :                                                                      

                                Expectorations❏ :   SDRA ❏ :   Asthme❏ : Hémorragie intra alvéolaire❏                                                                                    

                                        Autres : 

Atteinte ORL :   Obstruction nasale ❏ :   Rhinite ❏ :  Sinusite ❏ :      Otite ❏ :   Hypoacousie 
❏           

                              Surdité ❏ :  Polypose nasale ❏ :  Erosions buccales ❏ :  Epistaxis ❏ :                                                                     

                         Croutes ❏ :   Chondrite ❏ :   Perforation de cloison ❏     Autres :  

Atteinte abdominale :    Douleurs abdominales ❏ :  Diarrhée ❏ :  Vomissements : ❏   

Nausées ❏ :                                                                 

                                    Ascite ❏ :   Cirrhose ❏ :  Hépatite ❏ :    Gastrite ❏ :     Colite ❏ : 

                                    Autres :  

Atteinte neurologique :  

Centrale :   Céphalées ❏ : Convulsions ❏  Parésie ❏ :  Paralysie ❏ :   Coma ❏ :    Epilepsie 

❏ :                                                                          

                Déficit sensitif ❏ :  Déficit moteur ❏ :  Autres :     

Périphérique :     Mononeuropathie ❏ :   Polyneuropathie ❏ :    Autres: 

Atteinte cutanéo-muqueuse :     Purpura ❏ :   Ulcération ❏ :   Urticaire ❏ :  Gingivite ❏ :                                                                                                      

                                                    Bulles hémorragiques ❏ : Nodules sous cutanés ❏ : 

Photosensibilité ❏ :      



Les vascularites des petits vaisseaux : caractéristiques cliniques, paracliniques, thérapeutiques et 
profil évolutif 
 

 

  102 

 

                                                   Nécrose ❏ :  Gangrène ❏  Angioœdème ❏ : pigmentation 

cutanée❏ : 

                                           Sécheresse buccale ❏ :  sécheresse oculaire ❏    Autres :  

Atteinte articulaire :   Arthralgies ❏ :   Mono-arthrite ❏ :  Polyarthrites ❏ : Synovite ❏ :                                                                 

                                         Myalgies ❏ :     myosite ❏ :  Fatigabilité musculaire ❏ :  Autres : 

Atteinte oculaire :   Conjonctivite ❏ : uvéite ❏ : Sclérite ❏ :  Episclérite ❏ :  Cécité ❏ :                                                                       

                                    Atrophie du nerf optique ❏ : Autres :  

Atteinte Cardiaque :  Péricardite ❏ : tamponnade ❏ :  Insuffisance cardiaque ❏ :  myocardite ❏ : 

                                      Valvulopathie ❏ :   Autres :  

Autres atteintes :        Endocrino :                 Ganglionnaire : 

Examens paracliniques :  

Bilans biologiques :  

         Fonction rénale : -Urée :  -Créatinine :   -Clairance :  -Ionogramme sanguin   -

Protéinurie de 24h : 

         Hémogramme :  -HB :   -GB :  - PNN :  - PNE :    -PLQ :                            

         Bilan inflammatoire : - VS :   -CRP :   -Fibrinogène :  

         Bilan Glycémique :  -GAJ :   - HBA1C : 

         Bilan Hépatique :  -GOT:    -PAL:   -GGT:   -ASAT:    -ALAT: 

         Bilan lipidique :   -Cholestérol total:  -HDL cholestérol:   - LDL cholestérol:   -

Triglycérides:                                              

         Bilan d’hémostase :  -TP :     -TCA : 

         Sérologie : - HBV :        -CMV :        - VIH :   - HCV :      Autres : 
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Bilan immunologique :  c-ANCA :   p-ANCA :    PR3 :    MPO :    Cryo :   Complément :   

Autres : 

Bilan radiologique :    Rx thorax ❏ :  Artériographie ❏ :  TDM thoracique ❏:  TDM 

abdominale ❏: 

                               TDM cérébrale❏:  Endoscopie digestive❏:  Echographie abdominale ❏ : 

                                Echographie articulaire ❏ :  Fibroscopie respiratoire ❏ :  EMG❏:  EEG❏: 

                                IRM Cérébrale ❏:  ECG ❏:  ETT ❏:   EFR ❏:TVO ❏ / TVR❏ :    FO ❏: 

                                Autres: ❏    à préciser :  

Etude anatomopathologique :    Biopsie rénale :  Biopsie cutanée :   Biopsie synoviale :  

Autres 

 Diagnostic final :  Le type de vascularite : 

                                  Les critères diagnostiques : 

Score de sévérité :   Score FFS : 

Traitement :   Corticoïdes :   Précisez :                                Immunoglobulines : Précisez :  

                         Immunosuppresseurs :  Précisez :                AINS :                                            

Aspirine :  

                         Biothérapie (Rituximab) :                               Autres :  Précisez : 

Evolution : 

-Perdu de vue : Oui ❏         Non ❏                               -Toujours suivi : Oui ❏        Non ❏ 

-Date de dernière consultation :                                    -Durée de suivi (recul) : 

-réponse au traitement :         - rémission complète : ❏       -rémission partielle : ❏ 

                                                      -pas de réponse : ❏              -complications : ❏ 
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Annexe 2 : Critères diagnostiques de la granulomatose de Wegener selon ACR 1990 

Annexe 3 : Critères diagnostiques du syndrome Churg-Strauss selon ACR 1990 
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Annexe 4 : Critères diagnostiques de purpura rhumatoïde selon ACR 1990 

 
Annexe 5 : Résumé des critères de classification ACR/EULAR 2022 pour la GPA, la MPA et 

l'EGPA. ACR, American College of Rheumatology ; EULAR, European Alliance of Associations 

for Rheumatology ; GPA, granulomatose avec polyangéite ; MPA, polyangéite microscopique 

; EGPA, granulomatose éosinophile avec polyangéite [168]. 
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العَظِيم  الہل أقْسِم
 

 .مِهْنَتِي في الله أراقبَ  أن

 الظروف كل في أطوَارهَا كآفّةِ  في الإنسان حياة أصُونَ  وأن

 والمرَضِ  الهَلاكِ  مِن انقاذها في وسْعِية باذل والأحَوال 

 .والقَلَق والألَم

هُمْ  وأكتمَ  عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، للِنَاسِ  أحفَظَ  وأن  .سِرَّ

 والبعيد، للقريب الطبية رعايتي ةالله، باذل رحمة وسائِل من الدوَام عَلى أكونَ  وأن
 .والعدو والصديق والطالح، للصالح

رَه العلم، طلب على أثابر وأن  .لأذَاه لا الإنِْسَان لنَِفْعِ  وأسَخِّ

 المِهنَةِ  في زَميلٍ  لكُِلِّ  اتأخ وأكون يَصْغرَني، مَن وأعَُلّمَ  عَلَّمَني، مَن أوَُقّرَ  وأن

يَة مُتعَاونِينَ  بِّ  .والتقوى البرِّ  عَلى الطِّ

 وَعَلانيَتي، سِرّي في إيمَاني مِصْدَاق حياتي تكون وأن

 .وَالمؤمِنين وَرَسُولهِِ  الله تجَاهَ  يُشينهَا مِمّا نَقِيَّة 

 شهيد أقول ما على والله
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