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CLASSIFICATION DES VASCULARITES
Pourquoi définir et classer ?

v'Essentiel car de la description
découle la connaissance de |'évolution

v'Le pronostic et le traitement peut
s'en trouver influenceé ou modifié.




CLASSIFICATION DES VASCULARITES
Evolution des classifications

v' Classifications purement cliniques
v' Classifications anatomo-cliniques

v" Classifications utilisant des
marqueurs immunologiques

v" Classifications avec apport de la
génetique




PREMIERES DESCRIPTIONS

ANATOMO-CLINIQUES
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NOMS ET DESCRIPTIONS

Rokitansky Polyarteritis nodosa

Kissmaul & Maier  Polyarteritis nodosa

Wohlwill PAN Microscopigue

wegener  Wegener’s granulomatosis

Churg & Strauss Churg—Strauss syndrome

Kawasaki Kawasaki vasculitis




LES CARACTERISTIQUES HISTOLOGIQUES

v'Calibre des vaisseaux
v'"Nécrose fibrinoide de la paroi

v'Cellules géantes
v'Granulome
v'Vascularites inflammatoires strictes
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UNE PREMIERE CLASSIFICATION :

ACR 1990




Classification de I’ACR (1990)

v’ Critéres cliniques, biologiques et histologiques

v Etablis pour
v'Périartérite noueuse (Lightfoot et al, Arthritis Rheum 1990)
v Churg-Strauss (Masi et al, Arthritis Rheum 1990)
v'\Wegener (Leavitt et al, Arthritis Rheum 1990)

v'Takayasu, Artérite a cellules géantes
v' Chez des patients atteints de vascularite
v Permettant de creer des groupes homogenes de patients
v'Pour des etudes épidémiologiques, thérapeutiques
v'PAS DES CRITERES DIAGNOSTIQUES
v'PAS DES DEFINITIIONS NOSOLOGIQUES




PAN : 1990 CRITERES ACR
(Lightfoot et al, Arthritis Rheurm 1990)

Weight loss < 4kg

Livedo reticularis

Testicular pain or tenderness

Mono- or polyneuropathy

Diastolic BP > 90 mm Hg

Elevated BUN or creatininemia

Hepatitis B virus

Biopsy of small or medium-sized
artery containing PMN

3 of 10 criteria should be present

v
v
v
v
v
v
v
v




UNE NOUVELLE NOMENCLATURE :

CHAPEL HILL 1994




CHAPEL HILL 1994
(Jennette et al, Arthritis Rheum 1994)

v’ Systeme de nomenclature
v'Dénomination consensuelle des vascularites
v'Etablissement d’une définition de chaque vascularite
v’ Répartition en fonction de la taille des vaisseaux atteints
v'Gros calibre : Artérite a cellules géantes, Takayasu

v'"Moyen calibre : Périartérite noueuse, Kawasaki
v Petit calibre :
v'Wegener, Churg-Strauss, Polyangéite microscopique
v'Cryoglobuline, Purpura rhumatoide
v’ Prise en compte des mecanismes physiopathologiques
v'PAS DES CRITERES DIAGNOSTIQUES
v'PAS DES CRITERES DE CLASSIFICATION POUR LES ETUDES




CHAPEL HILL 1994

(Jennette et al, Arthritis Rheum 1994)
- 00_00000__/]

Classification of the Vasculitides

Arteries Arterioles Capillaries Venules Veins

| | | il L | |
Large Small

Necrotizing glomerulonephritis

Microscopic polyangiitis

Aorta

Wegener's granulomatosis

Churg and Strauss syndrome

Polyarteritis nodos

Giant cell arteritis (Horton) Henoch-Schoenlein purpura

Cryoglobulinemia




NOUVELLE CLASSIFICATION DES

VASCULARITES :
CHAPEL HILL 2012
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CHAPEL HILL 2012
(Jennette et al, Arthritis Rheum 2013)

v Changement des noms des vascularites
v'Eliminer les maladies éponymes

v’ Meilleure définition de chaque vascularite
v'Prise en compte des mécanismes physiopathologiques

v" Intégration de nouvelles catégories de vascularites
v Classification plus exhaustive




LES NOUVEAUTES de CHAPEL HILL

2012




Medium Vessels Small Vessels

Large Vessels




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL
DEFINITIONS

v Gros calibre (large vessels)

v Aorte et ses branches principales,
toute taille d'arteres peut répondre a
la définition




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL
DEFINITIONS

v' Moyen calibre
v" Principales arteres viscérales et
leurs branches principales




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL
DEFINITIONS

v' Petit calibre (small vessels)
v’ petites arteres

intraparenchymateuses, artérioles,
capillaires et veinules. Des arteres de
moyen calibre et des veines peuvent
étre concernées




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL
DEFINITIONS

v" Vascularite associee aux ANCA
v Tous les patients n‘ont pas

necessairement un test positif.
Lorsque le test est positif, un préefixe
indiquant la reactivite doit étre
mentionnée: PR3-ANCA etc...




C-ANCA (anti-PR3)

\ | P-ANCA

‘ (anti-MPO)
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LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL

v' Vascularites touchant les vaisseaux
de gros calibre

v' Artérite a cellules géantes (ex
Horton)
v' Artérite de Takayasu




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL

v" Vascularites touchant les vaisseaux
de moyen calibre

v Périartérite noueuse
v Maladie de Kawasaki
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LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL

v Vascularites des vaisseaux de petit calibre

v’ Vascularites associées aux ANCA
v' Polyangéite microscopique

v Granulomatose avec polyangeite

v (ex-Wegener)
v Granulomatose éosinophilique avec
polyangeite

v'(ex-Churg Strauss)
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LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL

v’ Vascularites des vaisseaux de petit calibre

v'Vascularite avec des complexes immuns
v'Vascularite avec anti-MBG

v'(ex Goodpasture)
v'Vascularite des cryoglobulinémies

v'Vascularite a IgA
v'(Purpura rhumatoide, ex Henoch Schonlein)

v'Vascularite urticarienne hypocomplémentémique
(vascularite anti-C1q)




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL

v' Vascularites des vaisseaux de taille
V=1s=10][=

v' Maladie de Behcet
v' Syndrome de Cogan




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL

v’ Vascularites ne touchant qu’un seul organe

v'Vascularites cutanées
v'Vascularites du systeme nerveux central

v'Vascularite leucocytoclasique (ex vascularites
d’hypersensibilite)

v'Aortites isolées

v'Autres (par exemple, vascularites limitees au
systeme nerveux péeriphérique)




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL

v' Vascularites des maladies
systemiques

v' Polyarthrite rhumatoide

v Lupus

v Autres (par exemple, syndrome de
Sjogren)




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL

v" Vascularites d’étiologies
probablement identifiees

v" Vascularites des cryoglobulinémies
probablement dues au virus de
I'hépatite C

v’ Périartérite noueuse due au virus
de I'hépatite B




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL

v" Vascularites d’étiologies
probablement identifiees

v" Aortite syphilitique
v’ Vascularites medicamenteuses a

complexes immuns
v Vascularites médicamenteuses

avec ANCA




LES NOUVEAUTES DE CHAPEL HILL

v" Vascularites d’étiologies
probablement identifiees

v Vascularites des maladies sériques
v Autres




Medium Vessel Vasculitis
Polyarteritis Nodosa
KawasakiDisease

A

|

Small Vessel Vasculitis
ANCA-Associated Vasculitis
| Microscopic Polyangiitis
' Granulomatosis with Polyangiitis
Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis

Immune Complex SVV
Takayasu Arteritis Anti-GBM Disease
Giant Cell Arteritis Cryoglobulinemic Vasculitis
IgA Vasculitis (Henoch-Schénlein)
Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis

(Jennette et al, Arthritis Rheum 2013) (Anti-C1q Vasculitis)

Large Vessel Vasculitis



awloipuis sisojewolnuelb snibueijod SI}jnoseA eindind SI}I[n9seA Si}IIn9seA

ssneJs-6.inyon Buabap aidoososoiy  projewnays/sndn s-H slwaulnqojbolin x9H wy BYl0
sewo|nuelb mEmem men._,_:cEm sijuyue sjsodep S|9SSoA sexe|dwoo
pue ‘ewyjse ou pue 10 ewyjse ou plojewnayl [|lEM |8SSOA pue poojq ul aunwiwl 10}
‘el|iydoulso3z SBWoONUBIY)  YIM SIIINOSEA 10 3718 Jueulwop-yBb|  suingoljfoAlny  $824n0S J8Yl10

A “ } A | : | }
(SYONY YlIm ualjo) AAS aunwiwi-loned ANS xm_aﬁwoo aunwiwi|
aseasip esopou siuaue sljlia)ie
s.jeseme)| sij8)eA|od nseAeje] 1192 juery

) ] l l

OWOIPUAS NTOW  dwolpuAs NTOW sleoh 0G> Juaned sieah 0G< jusied

UM sniape JNOY}IM SijlIale e Ul sijliepe e Ul sjuaue
BuizioioeN BuizijoioeN SNojewojnuUels)  SNOJeWo|NUBIL)
A _.L t }
T
(AAS) SIIINOSEA |[9SSoA [[ewsS SI|NOSEBA |9SSOA WNIPaN SI)IINoseA [ossoA ab.e

l

e

souauYy

euoy

SInUsA

ajoLdY



QUELLES CLASSIFICATIONS POUR LE

FUTUR?




DE NOUVEAUX CRITERES PHENOTYPIQUES
PHENOTYPES

v On peut définir de nouveaux
phénotypes, sur des bases cliniques et

immunologiques

v Dans la GEPA (Churg-Strauss),
deux phénotypes selon la présence
ou |I'absence d’ANCA




PHENOTYPES DE GEPA

Signes % ANCA+ ANCA-

Généraux 30 58

Coaur 12 49

pericardite 7 36 0.0005
myocardite 9 33 0.004

Sablé-Fourtassou et al, Ann Intern Med 2005




PHENOTYPES DE GEPA

Signes % ANCA+ ANCA-

Reins 35 4

GNEC 19

Sablé-Fourtassou et al, Ann Intern Med 2005



QUE PEUT ON EN ATTENDRE

v’ Separer des maladies ET partir de
génotypes pour identifier de nouveaux

phénotypes

v Aider a définir des formes séveres
v' Définir des profils évolutifs




Cohorte britannique
1184 pts et 5844
contrbles

Cohorte de
replication
europeenne
1454 pts et 1666
contrbles
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Relationships between Clinical Subtype and ANCA Specificity in ANCA-Associated Vasculitis and
Associations of the MHC Locus with Proteinase 3 ANCA and Myeloperoxidase ANCA.
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DE NOUVEAUX CRITERES GENOTYPIQUES
GPA vs MPA ou PR3 vs MPO

v Dans le groupe des vascularites avec ANCA,
'association genetique la plus specifique
concerne les ANCA et non la forme clinique:

v/ un pas vers la définition de vascularites anti-
MPO et anti-PR3 et la fin de la GPA et de Ia
MPA?

Lyons PA et al. N Engl J Med 2012;367:214-223




DE NOUVEAUX CRITERES GENOTYPIQUES
GPA vs MPA ou PR3 vs MPO
v'Les ANCA anti—PR3 sont associés a :
v HLA-DP

v'les genes codant pour I'al-antitrypsine (SERPINA1)
v'et la protéinase 3 (PRTN3 )

v'Les ANCA anti—-MPO sont associés a :
v HLA-DQ

Lyons PA et al. N Engl J Med 2012;367:214-223




CONCLUSION

v Classer les vascularites est une tache
continue depuis leur premiere description

v' Elle n'est pas achevee.

v" Elle évolue avec I'apport de meilleures
classifications phénotypiques et, maintenant,
géenotypiques.

v" Bien classer les vascularites permet de
mieux les comprendre et de mieux les traiter




