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Nomenclature de Chapel Hill 2012

Jennette, Arthritis Rheum, 2013

Changement des noms

Meilleur définition des vascularites

Nomenclature plus exhaustive



Nécrose de la paroi vasculaire et 

inflammation péri-vasculaire

Maladie systémique avec atteinte 

rénale et pulmonaire

PR3 MPO

Vascularites ANCA-positives

ANCA Anti-MPO Anti-PR3

GPA (Wegener) 10 % 85 %

MPA 60 % 30 %

EGPA (Churg) 30-40% 0 %



Décrite par Churg et Strauss en 1951

Vascularite nécrosante des vaisseaux 

de petit calibre, riche en éosinophiles

Associée avec :

• Asthme

• Eosinophilie >1500/mm3 ou >10%

• Manifestations extra-pulmonaires
• Neuropathie périphérique

• Cardiomyopathie

• Glomérulonéphrite
Jennette, Arthritis Rheum, 2013

Masi, Arthritis Rheum, 1990

Churg et Strauss, Am J Pathol, 1951

Granulomatose éosinophilique avec 

polyangéite (Churg-Strauss)



Critères de l’ACR 1990

Masi, Arthritis Rheum, 1990



Vascularite riche en éosinophiles



Critères de l’essai MIRRA/Mépolizumab

Wechsler, N Engl J Med, 2017

Diagnostic de GEPA reposant sur la présence actuel ou passée 

d’un asthme ET d’une hyperéosinophilie (>1,0x109/L et/ou 

>10%), PLUS AU MOINS 2 des critères suivants:

Présence sur une biopsie d’une vascularite à éosinophiles, 

d’un infiltrat péri-vasculaire éosinophilique, ou d’une 

inflammation granulomateuse riche en éosinophiles

Neuropathie périphérique (mononeuropathie, 

polyneuropathie)

Infiltrats pulmonaires non fixés

Anomalies rhino-sinusiennes

Cardiomyopathie (ETT ou IRM)

Glomerulonéphrite

Hémorragie alvéolaire (LBA ou TDM)

Purpura vasculaire

ANCA positif (MPO ou PR3)



Cottin, Autoimmun Rev, 2017

Concept d’asthme hyperéosinophilque avec 

manifestations systémiques 



Hyperéosinophilie 98-100%

Asthme 91%

ANCA 31%

Cardiomyopathie 27%

Glomérulonéphrite <10%

Neuropathie 51%

Comarmond, Arthritis Rheum, 2013

Manifestations initiales de la GEPA



GEPA 

2 principaux 

phénotypes
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Comarmond, Arthritis Rheum, 2013

Manifestations cliniques ANCA + ANCA – P

Asthme 92.5 90.6 0.57

Neuropathie périphérique 63.2 46.9 0.04

ORL 60.4 43.3 0.01

Cutanée 46.2 37.2 0.11

Infiltrats pulmonaires 40.6 37.9 0.63

Manifestations initiales de la GEPA



Manifestations cliniques ANCA + ANCA – P

Cardiaque 17.9 31.1 0.01

Gastro-intestinale 22.6 23.5 0.86

Rénale

Protéinurie >0.4 g/24h

Hématurie

Créatinine >140 µmol/L
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Comarmond, Arthritis Rheum, 2013

Manifestations initiales de la GEPA



Cardiomyopathie spécifique

Dunogué, Autoimmun Rev, 2015

Formes ANCA négatives +++

Late gadolinium enhancement Hypersignal T2



Evolution selon les ANCA et le taux 

d’éosinophiles

Suivi Tous ANCA+ ANCA- P

Décès (%) 11.8 5.7 14.1 0.02

Rechute (%) 25.3 35.9 21.3 <0.01

Comarmond, Arthritis Rheum, 2013

Facteurs prédictifs de 

rechute
HR 95% CI

Taux d’éosinophiles 0.99 0.99–0.99

ANCA+ 1.84 1.19–2.82



Traitement de la GEPA en 2017
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FFS≥1

Corticoïdes 1 mg/kg/j

± Bolus MP x 1-3 (15 mg/kg)

+ CYC x 6-9 (600-700 mg/m2)

FFS=0

Corticoïdes 1 mg/kg/j
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Corticoïdes

+ AZA (2-3 mg/kg/j) 

ou MTX (20-25 mg/sem)

(durée totale 18-24 mois)

Corticoïdes

(durée totale 18-24 mois)



Facteurs aggravant la survie globale

Protéinurie >1 g/j

Créatinine >140 µmol/l

Atteinte digestive

Atteinte cardiaque

Atteinte SNC

Guillevin, Medicine,  1996

Guillevin L et al, Medicine, 1996;75:17-28



Samson, J Autoimmun, 2013

Evolution avec ce schéma peu spécifique

Evolution habituelle

Rémission initiale dans 90%

Rechute à la décroissance des CTC dans 40%

Rémission à long-terme dans 30%

Séquelles +++

Asthme chronique 83%

Neuropathie périphérique 45%

Obstruction nasale 35%

Ostéoporose 30%

82% des patients toujours sous CTC après un suivi 

moyen de 92 mois



Kim S et al, J Allergy Clin Immunol, 2010;125:1336-43

• 7 patients avec CTC 

>10 mg/j

• 4 injections de Mepo

• Bonne tolérance

• Baisse des PNE à S16 

(3400 à 400/mm3)

• Baisse des CTC à S16 

(18,8 à 6,7 mg/j)

• Rechutes à l’arrêt



Moosig F et al, Ann Intern Med, 2011;155:341-3

• 10 patients avec maladie réfractaire (n=3) et 

rechuteuse (n=7)

• BVAS > 3 malgré CTC >12,5 mg/j + IS

• 9 injections de Mepolizumab mensuelles, puis 

swith pour Methotrexate

• Rémission BVAS=0 et CTC ≤7,5 mg/j chez 8/10 

patients

• Baisse des PNE et des CTC

• Rechutes à l’arrêt

Targeting Interleukin-5 in Refractory and Relapsing

Churg-Strauss Syndrome



Wechsler M et al, N Engl J Med, 2017;376:1921-32

Essai multicentrique, prospectif, randomisé, contrôlé contre placebo

136 patients randomisés



Wechsler, N Engl J Med, 2017

Essai Mépolizumab/GEPA



Wechsler, N Engl J Med, 2017

Essai Mépolizumab/GEPA



41 patients

18 patients ANCA+

23 patients ANCA-

2 lignes d’IS avant RTX

Réponse à 12 mois :

Rémission 49%

Réponse partielle 39%

Non réponse 12%

Rémission ANCA+ > ANCA-

à M12 (80% versus 38%)

Mohammad AJ, Ann Rheum Dis, 2014



Essai institutionnel REOVAS



Essai institutionnel EMERGE



Submitted

L’approche de demain ?

Traitement ciblant les ANCA ?

Rituximab

Traitement ciblant l’IL5?

Mepolizumab



1. Asthme hyperEo avec vascularite (GEPA) ≠ 

asthme hyperEo avec manifestations 

systémiques  non-vascularitiques

2. GEPA associées au maintien sous traitement et 

aux séquelles +++

3. Pronostic à long-terme conditionné par 

l’atteinte cardiaque et la toxicité des 

traitements (corticoïdes +++)

4. Unmet therapeutic needs +++

5. Emergence des thérapies ciblées

Messages clés



www.maladiesautoimmunes-cochin.org

www.vascularites.org


