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Généralités

 Maladie systémique avec épithélite auto-
immune 

 Tableau variable
◼ Atteinte symptomatique isolée

◼ Atteintes systémiques

Nguyen Y et al. Lancet Rheumatol, 2024



Généralités

 Maladie systémique avec épithélite auto-
immune 

 Tableau variable
◼ Atteinte symptomatique isolée

◼ Atteintes systémiques

 Variées

 Dont certaines peuvent être liées à une 
vascularite

 Vascularite = 10-15% des patients SjD

▪ Facteur pronostique

▪ Lymphome

▪ Mortalité

Mariette et Criswell, NEJM, 2018

Nguyen Y et al. Lancet Rheumatol, 2024



L’histoire de me E.

 Polyarthralgies d'horaire inflammatoire depuis 2018 traitées par cures d'AINS (atteinte 

genoux, épaules, chevilles, carpe, IPP)

 Début 2025: 

◼ Episode de gonflement parotidien bilatéral

◼ Apparition d'une sécheresse buccale, d'une chéilite. 

 Depuis début mars 2025 : 

◼ Polyarthralgies d'horaire inflammatoire 

◼ Sensation fébrile au domicile sans prise de température

 Vers mi-mars : apparition de brûlures dans les orteils et les plantes des pieds

 Le 28/03/2025: 

◼ Majoration de la douleur au membre inférieur gauche

◼ Apparition de troubles de la marche

 Consulte au SAU : Déficit du fibulaire commun gauche



L’histoire de me E.

 ENMG: Tableau de mononeuropathie multiple (fibulaire commun sensitivo-moteur 

gauche puis droit)

 Ponction lombaire : pas de méningite, pas d'hyperprotéinorachie 

 TEP TDM : pas d'argument pour un lymphome, pas d’hypermetabolisme ADP

 Bio

◼ Anti-nucléaire positifs à 1/1280 avec des anti-SSA et SSB positifs 

◼ Hypergammaglobulinémie polyclonale à 30 g/L

◼ Absence de cryoglobulinémie, C3-C4 normaux

◼ ANCA négatifs

 BGSA : Focus score 1,5



L’histoire de me E.

 Bolus solumedrol + 1g RTX

 Aggravation clinique au cours de l'hospitalisation, avec apparition d'un déficit 

sensitivo-moteur droit dans le territoire du nerf fibulaire commun avec aggravation 

sensitive de l'atteinte gauche



L’histoire de me E.

 Traitement par CYC 600 mg/m2 x 6 relais AZA

 Récupération complète



Ce qu’on retient de cette histoire

 Toute vascularite chez un patient SjD 

n’est pas une vascularite cryo

 Ici des signes d’alerte

◼ Cryo neg, complément normal

◼ Aggravation 

◼ Profil fibulaire + tibial électrique avec 

prédominance tibial EMG vs fib clinique : 

tronc sciatique? Etio infiltrative?

◼ Savoir demander la biopsie

?



Vascularites et SjD

Argyropoulou et al. Curr Opin Rheumatol 2020



Vascularites cutanées et SjD

 La plus fréquente

 3 grands tableaux

◼ Vascularite hypergammaglobulinemique

◼ Vascularite cryoglobulinémique

◼ Vascularite urticarienne

 + Rare: vascularite moyen vx



Vascularites cutanées et SjD

 Etude rétrospective française 

◼ 54 patients SjD + CV dont la moitié prouvée par biopsie

Breillat P et al. JAMA Dermatol 2025
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ANCA et SjD

 Présence d’ANCA sans vascularite: 5-10%

 Véritable AAV associée au Sjd: rare +++

◼ pANCA, anti-MPO

Guellec et al Autoimmunity reviews  2015

Coustal et al Autoimmunity reviews  2022



Vascularites cutanées et SjD

 Etude rétrospective française 

◼ Vascularite cryo: RTX vs non-RTX

Breillat P et al. JAMA Dermatol2025



Vascularites SNP et SjD

 40 SjD avec SNP et BNM

◼ 22 vascularites: lympho (n=8), necrosante (n=14)

◼ Vascularites=

 Début aigu

 Mononeuropathie multiple, Atteinte SM

 Purpura, SG, CRP, activation B, ANCA +/-

◼ LV vs NEV: difficile à différencier cliniquement

◼ Facteurs de bon pronostic

◼ Quelles étiologies ?

 Vascularite cryo 

 Bcp plus rares: PAN like

▪ Y penser en l absence de cryo

▪ Réfractaire

Terrier at al. Arthritis care and research 2007



Vascularites SNC et SjD

 Rien ou presque

 Prévalence très inconstante car description très floue

 Et pourtant: enjeu thérapeutique important

McCoy Curr Treatm Opt Rheumatol. 2017

Brito-Zero et al rheumatology 2020

Carvajal Alegria et al. RMD open 2016

 SNC – SjD:

 SEP-like

 Vascularite SNC

 ASSESS: 5/395

 Myélite

 NMO



La star: vascularite cryo

 SjD: une des 1ères causes de cryo mixte

 Exemple atteinte rénale

Jasiek et al. Rheuamtology 2017



La star: vascularite cryo

 SjD: une des causes ppales de cryo mixte

 Exemple atteinte rénale

◼ 80 MCV non infectieuse kidney+ dans CryoVas

 Type II 97%

 Etio: 

▪ SjD n=26 (dont 8 avec MALT) – 33%

▪ Hémopathies n=15 – 18%

▪ Essentielles n=39 – 49%

Zaidan et al. JASN 2016



La star: vascularite cryo

 SjD: une des causes ppales de cryo mixte

 Exemple atteinte rénale

 Présentation classique: 

◼ Rein, Peau, SNP, Articulaire

 Valeur pronostique

◼ Atteinte systémique

◼ Lymphome

◼ Mortalité

Retamozo et al. Rheumatology 2016 Brito Zeron et al. Clin Exp Rheumatol. 2018
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La star: vascularite cryo

 SjD: une des causes ppales de cryo mixte

 Exemple atteinte rénale

 Présentation classique: 

◼ Rein, Peau, SNP, Articulaire

 Valeur pronostique

◼ Atteinte systémique

◼ Lymphome

◼ Mortalité

 Traitement

◼ RTX

◼ Et si échec:

 RTX / Beli - TRIBECA

 OBI - CRYOBI



Take home messages

 Vascularite au cours de la SjD – 5-10%

 Différents organes, différents types

◼ Cutanée

 Cryo , HGV

 33% systémique (cryo)

 Pronostic (cryo)

◼ SNP: Cryo, PAN-like

◼ Rein: Cryo

 Vascularite cryo (CM): 1ere cause de vascularite au cours de la SjD

◼ Savoir biopsier si doute

 Valeur pronostique
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