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• Pas de conflit d’intérêt



Les vascularites systémiques : des 
maladies chroniques

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

• Actuellement : survie à 5 ans > 80%

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

• Critères d’évaluation ?
o Mortalité ?
o Survie sans rechute ?
o Séquelles ?
o Qualité de vie ?



Développement de scores validés

• Activité de la maladie
o Activité inflammatoire liée à la maladie : REVERSIBLE
o Pronostic ?
o Décision thérapeutique (initiation/modification) ?
o Mauvais critère d’évaluation d’un traitement

• Scores de séquelles
o « Damage » : lésions IRREVERSIBLES, liées à la maladie ou aux traitements
o Évalue le pronostic ?
o Critère d’efficacité des traitements ?

• Scores pronostiques spécifiques



Scores d’activité

• Le BVAS et ses différentes versions
• Les autres scores d’activité



Birmingham Vasculitis Activity 
Score (BVAS)

• Proposé en 1994 (Luqmani et al., QJM, 1994)
• Révisé en 1997 (v2 : Luqmani et al., Baillieres Clin Rheumatol, 1997)
• Puis en 2009 (v3 : Mukhtyar et al., Ann Rheum Dis, 2009)

• Liste de 56 items représentant des manifestations de 
vascularite active (lésions réversibles)

• Regroupés en 9 systèmes d’organes

• Chaque item est pondéré
• On différencie les atteintes récentes ou évolutives(< 4 

semaines) et les atteintes persistantes stables





BVAS v3

• Score évalué sur une 
cohorte prospective de 313 
patients

• Forte corrélation avec l’avis 
du clinicien (PGA) : R = 0,91

Mukhtyar et al., Ann Rheum Dis, 2009



BVAS v3

• Score évalué sur une 
cohorte prospective de 313 
patients

• Bonne corrélation avec la 
décision thérapeutique : 

• R = 0,66

• Bonnes capacités 
psychométriques 
(reproductibilité, faisabilité, 
validité…) Mukhtyar et al., Ann Rheum Dis, 2009



BVAS

• Valeur pronostique ?

• Suivi à long terme de 535 
patients inclus dans 4 essais 
randomisés de l’EUVAS 
entre 1995 et 2007

• Uniquement vascularites à 
ANCA

Flossmann et al., Ann Rheum Dis, 2010



BVAS-WG

• Modification du BVAS en 2001 : score spécifique au 
Wegener

• 38 items éliminés, 9 items modifiés et 7 items ajoutés

• Bonne corrélation avec le PGA (R = 0,81) et bonne 
reproductibilité inter-observateur

Stone et al., Arthritis Rheum, 2001





Autres scores d’activité

• Disease Extent Index (DEI)
o De Groot et al., Clin Nephrol., 2001
o Spécifique au Wegener
o Corrélation forte au BVAS (R = 0.9)

• Vasculitis Activity Index (VAI)
o WHITING-O’KEEFE et al., Arthritis Rheum., 1999 (Baltimore)
o 9 cas-papiers envoyés à 100 médecins
o Confirmation prospective sur 74 patients vus sur 204 consultations
o Validation : corrélation du VAI avec le jugement du clinicien sur l’activité 

(PGA entre 0 et 4)





VAI

• Forte corrélation avec le PGA :
o R = 0.84, 95% CI 0.80–0.88

WHITING-O’KEEFE et al., Arthritis Rheum., 1999



Score de séquelles

• Evalue les lésions irréversibles qui apparaissent au 
cours de l’évolution des vascularites

• Représente la sévérité de la maladie
• Pourrait servir de critère d’évaluation pour 

comparer l’efficacité à long terme des traitements



VDI : Vasculitis Damage Index

• Développé par l’équipe de 
Birmingham

• Objectif : recenser pour 
chaque patient le nombre de 
lésions irréversibles 
apparaissant à partir du 
début de la vascularite

• Sévérité de la pathologie

• Lésion présente depuis au 
moins 3 mois

• Développé à partir du 
SLICC/ACR Damage Index, 
évaluant les séquelles dans le 
Lupus Systémique





VDI

Exley et al., Arthritis Rheum, 1997

• Sensibilité au 
changement



VDI

• Marqueur de sévérité

Exley et al., Br J Rheumatol. 1998 



VDI

• Valeur pronostique ?
• 56 Wegener suivis 5 

ans
• Koldingsnes, Rheumatology, 2002



VDI : ses limites

• La sévérité et l’évolutivité
o nécessité d’une pondération ?
o Stabilité des lésions à 3 mois ?

 
• Une séquelle peut-elle disparaître ?

• Les lésions sont-elles attribuables à la maladie ?

• Un seul score pour toutes les vascularites systémiques ?

=> développement de l’AVID (ANCA-associated Vasculitis Index 
of Damage) depuis 2004 (sous l’égide de l’OMERACT)



Scores pronostiques

• Objectif : stratifier les patients au diagnostic selon le 
risque de mortalité au cours du suivi

• Permet de définir des indications thérapeutiques 
pour différents groupes de patients



Five Factor Score

• Etude prospective de 342 
patients (PAN, MPA ou CSS) 
: facteurs initiaux prédictifs 
de la mortalité

• Mortalité à 5 ans :
o FFS =0 : 11.9%
o FFS = 1 : 25.9%
o FFS > 2 : 46.0%

Guillevin et al., Medicine (Baltimore)., 1996



Five Factor Score 2009

• Analyse de 1108 
patients inclus dans le 
registre du GFEV 
(MPA, WG, CSS, PAN)

• Facteurs prédictifs de 
la mortalité à 5 ans

• FFS = 0 : 9%
• FFS = 1 : 21%
• FFS > 1 : 40%

Guillevin et al., Medicine (Baltimore). 2011



Comparaison des différents scores

• Travail sous l’égide du VCRC (Vasculitis Clinical 
Research Consortium)

• 20 cas-papiers (WG ou MPA), 10 cliniciens (EU, USA)
o PGA
o BVAS 
o BVAS for Wegener granulomatosis (BVAS/WG) 
o BVAS 2003 
o Disease Extent Index (DEI) 
o Five Factor Score(FFS)

Merkel et al., Ann Rheum Dis, 2009





Illustration !
- Femme de 60 ans, enseignante
- Janvier 2010 : arthromyalgies des ceintures, 

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

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

corticothérapie)



• Juillet 2010 : TVP spontanée, bilan de thrombophilie 
négatif, introduction AVK (au long cours car 
antécédent thrombotique en post-partum)

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



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

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



TDM : hémopéritoine



TDM : hémopéritoine, 
fuites produit contraste



TDM : verre dépoli



• Biologie :
o Hb 4,5 g/l, INR 2
o Protéinurie 0,15 g/24h, hématurie 50/champ, fonction rénale normale
o Pas de LBA car instabilité respiratoire
o c-ANCA 1/40, anti-PR3 0,8 (N>0,3)

• Maladie de Wegener avec probable ischémie 
digestive, probable hémorragie intra-alvéolaire, 
probable mononeuropathie multiple
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VDI

SCORE TOTAL 1 



• Traitement :
o Bolus de Solumedrol
o 5 plasmaphérèses
o 1 bolus de cyclophosphamide

• Complications :
o Instabilité hémodynamique initiale
o Choc septique à BGN à J7 sur surinfection hématome rétropéritonéal : chirurgie en 

urgence, lavage des hématomes, colectomie droite + transverse avec colostomie 
et iléostomie de décharge (anapath : nécrose digestive avec vascularite des 
artères de petit et moyen calibre)

o Détresse respiratoire à J10 : EP bilatérale sur thrombose de la veine cave, mise en 
place d’un filtre cave (pas de reprise des anticoagulants car rectorragies 
persistantes)

• Stabilisation
o Finalement traitée par Rituximab, (2 x 1000 mg) en juin et juillet 2012
o Transfert en rééducation pour PEC dénutrition majeure + tableau de tétraparésie sur 

multinévrite + polyneuropathie de réa



• Janvier 2013 : bilan à 6 mois
o Prednisone 10 mg/j
o Pas de dyspnée, TDM, EFR et ETT normales
o Récupération progressive de la multinévrite mais amyotrophie majeure 

(reprise de la marche avec déambulateur en octobre 2012)
o Episode d’occlusion sur sténose de la stomie en décembre, nécessitant 

une nouvelle chirurgie en urgence avec résection colique 
complémentaire, pas de rétablissement de la continuité

o Fonction rénale et sédiment urinaire normal
o ANCA négatifs

o Injection de 500 mg de Rituximab
o Reprise de l’anticoagulation



BVAS 2003

SCORE TOTAL 0



VDI

SCORE TOTAL 4


