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Questions que se pose un neurologue ? 

 Quelles différences cliniques, évolutives , réponses aux traitement, lésions ana path entre NSVN 
(restreinte nerf périphérique ) d’une part et Vascularite systémique d’autre part , en particulier liée aux 

ANCA (PAM) ?

 Différences de la neuropathie périphérique entre vascularite systémique primitive (PAN, PAM, GEPA, GPA) 
et secondaire ?

 Différences en terme clinique, Immuno, évolution, réponse aux traitements entre les patients qui ont 
critères de vascularite définie sur la biopsie et ceux seulement probable ?

 Corolaire de ce point : révision des critères ana path de lésions de vascularite, quid de la nécrose ou 
dommage pariétal ? de la taille des vaisseaux ? du type d’infiltrats , du rendement muscle ou nerf ?

 Extension du concept : problème des diagnostiques différentiels (Lymphome, Hansen, Sarcoïdose etc..), de 
l’extension nerf-muscle à cutané ? des formes frontières (Parsonage Turner-Plexite-diabète ..) 



• Quel type de vascularite ?

• Comment la rechercher ?

• La préciser ?
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Jusqu’où aller dans l’extension

Des 

Neuropathies et « vascularite » ?





Vascularite secondaire systémique

• Polyarthrite Rhumatoïde
• Lupus systémique
• Cryoglobulinémie (VHC ou autre cause)

• Sjögren
• Sclérodermie, Connectivite mixte
• Lyme, VIH, Parvovirus B19
• Hansen (Lèpre)
• Cancer, Lymphome
• Diabète
• Sarcoïdose
• « Hypersensibilité » post toxique, drogue,
vaccin

Prédominance petits vaisseaux
Infiltrats Lymphocytaire
« vasculite Lymphocytaire »

Dommage pariétale , nécrose rareDommage pariétale, nécrose possible



Hépatite C-Cryoglobulinémie

Lyme Sjögren

HIV



Travail rétrospectif sur 7 ans (2014-2020)
Ensemble des Neuropathies vascularitiques

 Multicentrique 
 Bicêtre (Andoni Echaniz-Laguna, Clovis Adam, Céline Labeyrie, Edouard Berling): N = 29 

cas 
 Limoges (Laurent Magy, Mathilde Duchesne) N =29 cas 
 Pitié-Salpêtrière (Thierry Maisonobe) : N = 114 cas 

 30 à 40 % de formes restreintes nerf périphériques (NSVN)
 Pas de différence de sévérité de la neuropathie et des lésions et du pronostic
 Forte corrélation entre lésions de vascularites musculaires et caractère 

systémique et surtout présence d’ANCA +++
 Travail sur de nouveaux critères pour parler de vascularite définie ou probable 

ana-path dans le nerf  



Vignette clinique

• Patiente de 48 ans, journaliste à Epernay (Dr Vaunaize)

• Sportive , jogging, sans atcd particulier,

• Bon état général

• après un vaccin grippe Revaxis°, présente une sensation d’engourdissement des 
2 pieds symétriques, puis progressivement sensation de rétraction des 2 pieds 
plus désagréable. Supporte difficilement les chaussures

• Hypoesthésie en petites chaussettes, aréflexie achilléenne, pas de déficit moteur, 
pas d’ataxie, continue de courir..Pas de limitation du périmètre de marche

• Aggravation progressive sur 2 ans, sensitive, douloureuse

• Aucun signe exra neuro , petite eruption sur le pieds, très froid « livedoide »

• EMG initilal sensitifs limites aux MI, 1 an et emi plus tard, abolition des sensitifs 
aux MI, reste peu altéré

• Bilan large Bio/immuno,PL, Scanner TAP, BGSA, TTR : normal ou négatif

Biopsie neuro-musculaire

Vascularite nécrosante avec 
nécrose fibrinoïde floride



Vascularite restreinte au SNP (NSVN) 

exemple Journaliste d’Epernay, joggeuse

• Nouvelles notions :

• Age jeune possible

• Notions de poussées spontanément réversible ou très stable

• Intervalle libre de plusieurs années

• > 2 ans

• Sensitif prédominant parfois S>>M

• ENMG plus sévère que clinique

• Évolutivité

• Biopsie nerf >>Muscle 



Janv 2009

Quand aller plus loin ?

Quand demander une biospie
Neuro-Musculaire ?

Quelles étiologies
à rechercher
Surtout ?



Biopsie Neuro Musculaire 

Nerf saphène ext ou sural

Nerf musculocutané
et

Muscle court péronier



Biopsie « informative »

Dialogue +++

Prescripteur
Indication
Clinique/ENMG

Préleveur
Site
Taille, nbre,
Conditionnement 
des prélèvements

Interprète
analyse 
biopsie



Biopsie Neuro Musculaire informative

Biopsie informative 

Paraffine
Causes interstitielle

Nbre de fragments 
musculaires
6-8

Quel nerf prélevé ?
Nerf radial ?

Longueur
Du fragment
3-4 cm



Technique A : paraffine 

nerf

20 25° niveaux

Epuisement du bloc si nécessaire +++



Répartition sur le muscle ou nerf des lésions 
de vascularite
(Said et al, 1988, Bennett et al JNNP, 2008, Magy et Vallat, JNNP 2008)

• Vascularite seulement sur le nerf  20 %

• Vascularite seulement sur le muscle 45 %

• Vascularite sur le nerf et le muscle 30 %

• « Rentabilité du nerf » 50 %

• « Rentabilité du muscle » 75 %



Messages-Conclusion

Polyneuropathie distale symétrique 
• Froide , sans signe extra neurologique

• Sans syndrome inflammatoire

• Sans cause retrouvée

Mais 

• Evolutive

• Aggravation nette en 6 mois +++

• Mais possible  plus de  2 ans 
d’ancienneté si évolutivité , notion 
de poussée +++

 Neuropathie Evocatrice d’une vascularite : traitement ! 
Urgence vasculaire du nerf périphérique

Importance délai diagnostic court ! Biopsie 
Nerveuse
Neuropathie Traitable voire curable

 Mononeuropathies Multiples 
- Installation aiguë
- Asymétrie clinique et / ou
électrophysiologique

- Signes généraux extra neurologique
La peau !!
- Douleur

 Attention aux diagnostiques différentiels si « vasculite
lymphocytaire » : lymphome, Sarcoïdose, lèpre, Parvovirus 
etc Bilan médecine interne 

- Importance du « bon cadre » de vascularite pour le 
traitement au-delà des corticoïdes +++


