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Généralités

2012 Revised International Chapel Hill  Consensus Conference
Nomenclature ofVasculitides

• Vascularite des petits vaisseaux
 à complexes immuns contenant des IgA1

• Post-infectieuse

• Sexe ratio H/F :1.51 

• Age moyen 50 ans1

• Pronostic à court terme conditionné par l’atteinte digestive2

• Pronostic à long terme conditionné par l’atteinte rénale3

1 Audemard-Verger et al Arthritis and Rheum. 2017
2 Audemard-Verger et al Rheumatology 2020
3 Pillebout et al JASN 2012



Présentation des Vascularites à IgA

VASCULARITE  
à IgA

Cutanée 100%
Purpura vasculaire 

« infiltré, déclive +/-
nécrotique »

Articulations  60% 
Oligoarthalgies 
Chevilles++
Genou

Digestif  50%
Douleur abdominale, méléna, 

perforations…

Rénal  70% 
Néphropathie à IgA

Audemard-Verger et al Arthritis Rheum. 2017

Présentation clinique



Pillebout et al Revue du Rheum 2017



Signes Cliniques

Signes biologiques

     Isolée IgA Sériques
     CRP

Diagnostics différentiels

+/-Preuve histologique

+/-

+/-

+/-

+/-

Vascularite cryoglobulinémique
Vascularite associée ANCA
Endocardite infectieuse

Diagnostic

Biopsie peau +++
+/- PBR
Pas de biopsie GI

+ Recherche Trigger (vaccin, infection muqueuse, médicament)
Et d’une maladie sous jacente : cirrhose, SPA, cancer muqueux, MGUS IgA



Tips :
ü Faire deux biopsies au punch 1 HES 1 

IF (état frais)
ü Biopsie une lésion purpurique 

« fraiche »
ü Se rappeler que 20% IgA - peau



Physiopathologie

Yan Song Front Immunol 2021

MALT
Tissu lymphoïde associé 

muqueuse digestive, 
respiratoire, urothéliale

Voie alterne



Physiopathologie

Adapté de Boyd JK, Kidney Int. 2012

Formation des 
complexes 

Immuns IgA
Circulation des 

complexes 
immuns

Phase précoce

Inflammation 
tissus

Phase Tardive

Phase intermédiaire



Stratégie thérapeutique actuelle

Traitement 
Maladie sous 

jacente 
 Ex cancer

Traitement Trigger 
Ex infection

Traitement vascularite
 Organes atteints et sévérité

Ø Traitement 
symptomatique 

Antalgique, IEC, éviter 
AINS..

Ø Traitement 
immunomodulateur 

(colchicine)

Ø Corticoïdes

Ø IS/Biothérapies



Atteinte Cutanée

ü En cas de poussée cutanées isolée aigue:

- Pas de traitement (repos) sauf si atteinte 
nécrotique/bulle hémorragique
- Cortancyl 0,5mg/kg 2 semaines

ü En cas de rechute cutanées :

- Colchicine 1mg/j 6 mois 
Sais et al 1995; Audemard-Verger et al 2017; Callen 
et al.,1985; Callen et al., 1987

- Dapsone 50–150 mg /j  sans déficit G6PD
Roman et al 2019 Pediatric case series and review of 
literature



ü Dans les formes digestives légères (douleur abdominale isolée, échographie ou 
tomodensitométrie normale)

Traitement symptomatique (régime alimentaire léger et une surveillance étroite)

ü  Dans les cas modérés à sévères

 Traitement par glucocorticoïdes MP + CT per os 4 semaines

ü Patients réfractaires
Traitement de sauvetage par échange plasmatique ou cyclophosphamide peut être 
envisagé

Atteinte Digestive



Atteinte Rénale IgA-N

Atteinte rénale et facteurs de mauvais pronostic :

- altération de la fonction rénale
- une protéinurie de type néphrotique
- une protéinurie persistante > 0,5 g/g sous IEC
- Histologie > 50% croissants ou une glomérulonéphrite rapidement 

progressive (RPGN)
 
à Corticostéroïdes +/- IS, RXT, EP

à Néphroprotecteur IEC, iSGLT2..



Perspectives thérapeutiques



Déplétion des LBs

1  Vaglio A Arthritis 2019
2 PHRC RIGA Dr Paule et Pr Terrier
3 Lafayette JASN 2017
3 D Jayne, données non publiées

Rituximab

• RCT négatif IgAN 3
     --> Taux IgA1 sérique inchangé4

• Déplétion incomplète LBs ds Tissus5

• Etude rétrospective IgAV n=22, effet RXT1

• PHRC RIGA2



• Antagoniser APRIL ET BAFF 
Atacicept and telitacicept

J Barratt Kidney Int 2024

Déplétion des LBs



Cibler le complément

1Wright RD,  Oni L Pediatric Nephrology 2023
2. Yang Y-H, PloS One 2015

• Les IgA activent la voie alterne du 
complément

• Activation de la voie alterne au 
cours IgAV1

• Dépôt de C3, C5-9 au niveau rein, 
peau2

• Corrélation entre dépôt 
complément tissu et gravité de la 
VIgA2



Iptacopan Agoniste Facteur B et N IgA



Avacopan anti C5aR et N-IgA



Avacopan anti C5aR au cours de la VIgA

Baratt JNDT 2023
Nat Rev Nephrol. 2017

• Récepteur C5a sur les PNNs mais aussi..

• Sur les cellules endothéliales

• Marquage C5aR chez un patient :

• LI déposée PHRC the NATIVE study



Take Home message

• Compréhension de la physiopathologie de la vascularite à IgA 
et l’analogie à la néphropathie à IgA  permet d'explorer de 
nouvelles options thérapeutiques :

Ø Complément  (Iptacopan, Avacopan, ravulizumab) 
Ø LB (Atacicept and telitacicept)

• Nécessité d’effectuer des essais cliniques au cours des VIgA

ü Un seul RCT publié Etude CESAR.
ü Un seul RCT en cours dans le monde RIGA

ü Lettre d’intention au PHRC-N en cours, un essai international à 
venir

ü PNDS à venir 2026, recommandations E.U à venir 2025


