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Généralités

Cluster 1 (N=205) : BALS

Maladie systémique avec épithélite auto- Bcell active with low symptoms
immune hig:c;;g??gwgw%ifuRF
SSA, SSB, DNA antibodies
Low ESSPRI
- SiD
Tableau variable (
m Atteinte symptomatique isolée Cluster 3 (N=169) : LSAHS
m Atteintes systémiques Low systemic activity with high
syvmptoms
High ESSPRI
Low ESSDAI

No B-cell activation

Nguyen Y et al. Lancet Rheumatol, 2024



Généralités

Central Nervous System 2%

Cerebral vasculitis, transverse
miyelitis or demyelinating lesions

Constitutional 9%
Symptoms

Maladie systémique avec épithélite auto- S
immune

Glandular 2%

Palpable parotid, submandibular,
or lacrimal swelling

Benign lymphadenopathy
ar lymphoma

[ Lymph Nodes 9%

Tableau variable

m Atteinte symptomatique isolée e o
m Atteintes systémiques
o Variées
o Dont certaines peuvent étre liées a une |
vascularite
o Vascularite = 10-15% des patients SjD |
Facteur pronostique [
= Lymphome
= Mortalite | .
i o)

or synovitis

Peripheral 6%
Neuropathy

ganglionopathy, or vasculitis

Nguyen Y et al. Lancet Rheumatol, 2024

Mariette et Criswell, NEJM, 2018



L’histoire de me E.

=

el S

Polyarthralgies d'horaire inflammatoire depuis 2018 traitées par cures d'AINS (atteinte
genoux, épaules, chevilles, carpe, IPP)

Début 2025:
m Episode de gonflement parotidien bilatéral

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

Depuis début mars 2025 :
m Polyarthralgies d'horaire inflammatoire
m Sensation fébrile au domicile sans prise de température

Vers mi-mars : apparition de brialures dans les orteils et les plantes des pieds
Le 28/03/2025:

m Majoration de la douleur au membre inférieur gauche
m Apparition de troubles de la marche

Consulte au SAU : Déficit du fibulaire commun gauche



L’histoire de me E.
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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 a 1/1280 avec des anti-SSA et SSB positifs
Hypergammaglobulinémie polyclonale a 30 g/L

Absence de cryoglobulinémie, C3-C4 normaux

ANCA négatifs

BGSA : Focus score 1,5



L’histoire de me E.
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Bolus solumedrol + 1g RTX

Aggravation clinique au cours de I'hospitalisation, avec apparition d'un déficit
sensitivo-moteur droit dans le territoire du nerf fibulaire commun avec aggravation
sensitive de I'atteinte gauche

Merf sural gauche

Fragment fixé en AFA et inclus en paraffine, debité en séries/32 niveaux (H&E, trichrome de Masson) -
On observe une densité en fibres nerveuses myélinisées de grand calibre, discrétement diminuée d'un
fascicule 3 un autre. Il existe de trés nombreuses lEsions de dégénérescence axono-myelinique. Au

Page1/2

niveay de l'épinévre on retrouve d'aboendants infilirats inflammatoires polvmormhes, constitués de
Iymphocytes, de plasmocytes et de macrophages. Ces infiltrats s'étendent a la paroi d'artéres de petit ou
moyen calibre, avec un diamétre maximal d'environ 150 pm. I 'y associe des lésions de nécrose
fibringide. On note également la présence d'aréres avec des lésions cicatricielles comprenant une
fibrose de la media et plus rarement des lésions de repermeation. Quelgues rares pigments
d'hémosidérine sont identifiés, témoignant de remaniements hémorragiguss anciens. On note
également de discrets infiltrats inflammatoires mononucléés au sein de l'endonévre.




L’histoire de me E.

Traitement par CYC 600 mg/m2 x 6 relais AZA

Récupération complete



Ce qu’on retient de cette histoire

Toute vascularite chez un patient SjD
n’est pas une vascularite cryo

Ici des signes d’alerte e JH
= Cryo neg, complément normal ——
= Aggravation e
= Profil fibulaire + tibial électrique avec < 3
prédominance tibial EMG vs fib clinique :
tronc sciatique? Etio infiltrative? °
= Savoir demander la biopsie




Vascularites et SjD

Vasculitic manifestations

described in pSS
|
I |
| Organ-specific | Systemic vasculitis
I | |
T T— Halwad PNS Henliiad CHE Modium vessal
. [::;u-“:m;] E:“-";-“&][“-”n“ R |

Cryaglobulinasmic || ANCA-assccisted |

vanc s Wil ulicE

Argyropoulou et al. Curr Opin Rheumatol 2020



Vascularites cutanées et SjD

La plus frequente

3 grands tableaux

m Vascularite hypergammaglobulinemique
m Vascularite cryoglobulinémique

m Vascularite urticarienne

o + Rare: vascularite moyen vx




Vascularites cutanées et SjD

Etude rétrospective francaise
= 54 patients SjD + CV dont la moitié prouvée par biopsie

Breillat P et al. JAMA Dermatol 2025



Vascularites cutanées et SjD

Etude rétrospective
francaise

m 54 patients SjD CV+ vs
108 SjD CV-

Breillat P et al. JAMA Dermatol2025

SjD with CV Control Group p valuet
(n =54) No. (%) (n = 108) No. (%)
Women 49 (90.7) 104 (96.3) 1615
Age at 5)D diagnosis, median (IQR), years 42 (27.7-56) 48 (40-57) 0.0218
SjD duration, median (IQR), years 13.5(7-17) 12 (7-16) (.1740
Clinical involvement during follow-up
Salivary gland enlargement 22 (40.7) 45(41.2) i
Lacrimal gland enlargement 1(2) 9(8.3) (11668
Articular 35(64.8) 86 (79.6) (L0548
Palpable purpura 50 (92.6) 00 <0001
Livedo reticularis 4(7.4) 3(3) 02314
UlceratedNecrotic lesions 15(27.8) [E)] <0.0001
Renal (including vasculitis) B(14.8) 6 (5.6) 00722
Renal involvement (except vasculitis) 5(9.2) 6(5.6) .5085
PNS (including vasculitis) 20(37) 18 (16.7) 0.0057
PNS (except vasculitis) T(12.9) 18 (16.7) (L6476
CNS (including vasculitis) 4(7.4) 8(7.4) 1
CNS (except vasculitis) 3(5.5) 8(7.4) 07531
Myositis 0{0) 6(5.6) 0.1797
Lung involvement 8(14.8) 26(24) (1.2206
ILD 4(7.4) 5(4.6) (14926
Alveolar 0{0) 5(4.6) {1.1663
Bronchiolar/ Bronchicctasis 4(7.4) 23(21.3) 00264
Splenomegaly 3(5.6) 4(3.7) 16869
Lymphadenopathy 15 (27.8) 17(15.7) (L0933
Lymphoma 7(12.9) 4(3.7) 00431
Immunological testing at baseline
Anti-S5A 48153 (90.6) 645105 (61) <0001
Anti-S5B 219153 (55) 3BI105 (36.2) 0.0283
RF 37149 (75.5) 215100 (21) <0001
Cryoglobulinemia 29451 (56.8) 13195 (13.7) <0001
Lupus anticoagulant 0 (0) 5191 (5.5) 0.1575
Anti-fi2Gpl 0(0) 5396 (5.2) (1.1 a60n
Anticardiolipin (IgG) 3(5.6) 9361 (14.7) (L1338
Low C3 19353 (35.8) 13101 (0.9) <@.0001
Low C4 34153 (64.1) 123100 (12) <0001
Gammaglobulins, g/L, median (IQR) 18.3 (10.4-26) 12.2 (10.3-18) 0.org2
Monoclonal gammopathy 19553 (35.8) 14391 (15.4) 0.0072




Vascularites cutanées et SjD

Etude rétrospective francaise
= 54 patients SjD + CV dont la moitié prouvée par biopsie

Patients, No. (%)
All Biopsy-proven CV Highly suspected CV
Characteristic (N = 54) {n=27)" (n=27)°
Small vessel vasculitis 53 (98 26(96) 27 (100
Medium-size vessel vasculitis 1(2) 1 (4) 0
Vasculitis cutaneous features
Palpable purpura 50(93) 24 (89) 26 (96)
Erythematous papules/macules 15 (28) 11(41) 4(15)
Ulcerated/necrotic lesions 15 (28) 9(33) 6(22)
Urticaria 4(7) 3(11) 1{4)
Livedo reticularis 4(7) 2(7) 2(7
Modular lesions 1(2) 1(4) 0
Topography of cutaneous lesions
Legs 52 (96) 26 (96) 26 (96)
Trunk/abdomen 7(13) 5 {19) 2(7
Arms 7(13) 6(22) 1(4)
Fingertips and/or palms 3(6) 2(7) 1(4)
Face 0 0 0

Breillat P et al. JAMA Dermatol2025



Vascularites cutanées et SjD

Etude rétrospective francaise

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

Patients, No. (%)

Patients, No. (%)

All Biopsy-proven CV Highly suspected CV
Characteristic (N = 54) {n=27)" (n=27)°
Small vessel vasculitis 53 (98 26(96) 27 (100
Medium-size vessel vasculitis 1(2) 1 (4) 0
Vasculitis cutaneous features
Palpable purpura 50(93) 24 (89) 26 (96)
Erythematous papules/macules 15 (28) 11(41) 4(15)
Ulcerated/necrotic lesions 15 (28) 9(33) 6(22)
Urticaria 4(7) 3(11) 1{4)
Livedo reticularis 4(7) 2(7) 2(7
Modular lesions 1(2) 1(4) 0
Topography of cutaneous lesions
Legs 52 (96) 26 (96) 26 (96)
Trunk/abdomen 7(13) 5 {19) 2(7
Arms 7(13) 6(22) 1(4)
Fingertips and/or palms 3(6) 2(7) 1(4)
Face 0 0 0

Breillat P et al. JAMA Dermatol2025

Al Biopsy-proven CV Highly suspected CV
Characteristic (N = 54) (n=27)* (n=27)
Triggering factor 16 (30) 7 (26) 9 (33)
Prolonged standing 14 (26) 5(19) 9(33)
Viral infection 2(4) 1{4) 1(4)
Vasculitis visceral involvement
PNS 15 (28) 6(22) 9(33) —
Sensory neuropathy 5/11 (45)" 1/4(25)° 4/7 (57)°
Sensorimotor neuropathy® 6/11 (55)" 3/4(75)° 3/7 (43)°
A ‘0 20 *? L-33% systémique
Muscle involvement 1(2) 0 1(4)
CNS 1(2) 0 1(4)
Digestive involvement ] ] ]
PSSOy ST m =
Inflammatory cell infiltration
Neutrophils NA 19/19 (100)° MNA
Lymphocytes NA 11/19 (58)" MNA
Eosinophils NA 419 (21)° HA
Leucocytoclasia NA 22/26 (85)° NA
Vascular fibrinoid necrosis NA 16/26 (62)° NA
Direct immunofluorescence features
Perivascular C3 deposits NA 6/12 (50)° NA
Perivascular immunoglobulin deposits® NA 6/12 (50)" MA
Perivascular Clg deposits NA 2/12 (17)° MNA




Vascularites cutanées et SjD

Etude rétrospective francaise
= 54 patients SjD + CV dont la moitié prouvée par biopsie

Patients Biopsy Female Visceral
n (%) prooved n (%) involvement
(%a) n (%a)
Retained diagnosis Figure. Estimates of the Cumulative Probability of Lymphoma or Death
Cryoglobulinemic vasculitis $ 29(56.9) 14(48.3) 27(93.1) 15 (51.7)
100y -4
SV

HGV 15(27.8)  T(46.7) 15 (100} 0 {0y 20
Urticarial Vasculitis 2(37) 21009 000} 0 {0y f &0+

m

=3

- . = Crya i
Granulomatous vasculitis (ANCA 1 (1.%) 1 (100) 1 {100) 0 (o S 404
negative) v
Medium size PAN-like vasculitis 1(1.8) 1 {100y 1 {100} 0 (0) 204
AMNCA v
{ negative) Log-rank P=.005
Uncertain diagnosis 0 - - : .
. . . . _ 0 5 10 15

Suggestive of eryoglobulineme 4(7.4) 1(25) 3(75) 2(50)
vasculiis with non- Elapsed time, y
assayed/doubtful cryoglobulin No. at risk
dosage SV 24 17 9 5
Palpable purpura with CNS 1(3) 0o 0 (0 1 (100} Crya |l 25 17 10 2
vasculitis
Suggestive of HGV 1{3) 1 (100) () 0{0y

Breillat P et al. JAMA Dermatol2025



ANCA et SjD

Présence d’ANCA sans vascularite: 5-10%

Véritable AAV associée au Sjd: rare +++
= pANCA, anti-MPO

-

J ]
@9
\ @ o © /

Guellec et al Autoimmunity reviews 2015
Coustal et al Autoimmunity reviews 2022



Vascularites cutanées et SjD

Etude rétrospective francaise
m Vascularite cryo: RTX vs non-RTX

Patients, Mo. (%)

All Rituximab-based therapy  Other treatments

Characteristic (N =24) (n=132) (n=132)
Sex

Female 23(96) 12(100) 11(93)

Male 1(4) 0 1(8)
Age at CV diagnosis, median (IQR), y 55.5 (41.5-69.7) 68.5 (45-72) 45 (32-61)
Delay between Sjogren disease diagnosis and CV, median (IQR), y 5.2(0.1-10.2) 0.7 (0-7) 6.3 (2.8-13.3)
Follow-up duration after first-line treatment, median (IQR), v 7.9(4.6-15.2) 6.4 (4.5-15.8) 8.1(5-12.9)

ESSDAI score, excluding vasculitis item, median (IQR) 7(4-12) 7(4-12) 6.5(4-11.7)

Associated treatment
Prednisone introduced or increased 17 (71) 10(83) 7 (58)
Intravenous methylprednisolone bolus 5(21) 4(33) 1(8)
Hydroxychloroguine 20(83) 9(75) 11(92)
Azathioprine 3(13) 2{17) 1(8)
Prognostic/outcome
Relapse 15 {63) & (50) 9(75)
Lymphoma (ever) 5(21) 2(17) 3(25)
Incident lymphoma 4 (17) 1(8) 3(25)
Death 7(29) 4(33) 3(29)

Breillat P et al. JAMA Dermatol2025



Vascularites SNP et SjD

40 SjD avec SNP et BNM

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

m Vascularites=
o Début aigu

o Mononeuropathie multiple, Atteinte SM
o Purpura, SG, CRP, activation B, ANCA +/-

m LV vs NEV: difficile a différencier cliniquement

m Facteurs de bon pronostic

= Quelles étiologies ?
o Vascularite cryo
o Bep plus rares: PAN like
Y penser en | absence de cryo
Réfractaire

Terrier at al. Arthritis care and research 2007

Variahles F
Univariate analysis
Acute neuropathy onsett =< 0.0001
Clinical sensorimotor involvement 0.002
Multiple mononeuropathy 00007
General symptomss < 0.0001
Vascular purpura 0.54
Increased C-reactive protein level 0.008
Rheumatoid factor 016
Cryoglobulinemia 0.35
Hypocomplementemia 0.23
Polyclonal hypergammaglobulinemia 0.23
Monoclonal gammopathy .06
NMB <0.0001
Lymphooytic vasculitis 0.14
Mecrotizing vasculitis on NMB < (.001
Delay betwean diagnosis of neuropathy 0.32

and initiation of treatment




Vascularites SNC et SjD

Rien ou presque
Prévalence trées inconstante car description tres floue
Et pourtant: enjeu thérapeutique important

—— — G (68)
Central nervous systein Gender [n = 10 007) Age at diagnosis (n = 10 004) S N C S = D .
Focal or multifocal besin involvement 10 2) Female Male  P-valus <35 A5-65 265 Povaiue j "
_ _ R 20(35.4) {n=9352) (n=655) (n=1110) (n=6848) (n=2046) -
Spinal cord involvement S E P_II ke
) ESSDAI, mean (5.0 9580 60(7.4) B.1(0.3) <0001 9506 6.7(68 62(R7) 56(7.2  0.001
Optic neuritis®C 13 (15.97, 3(9.4) ClinESSDAI, mean (s.0.) 9839 6.1(8.0) B4(10.1) <0.001 9836 65(7.3) 64(84) S5E(.9 0081
’ DAS, n (%) 8589 <0001 9596 <0.001 .
o 4 911 Low 5122 (57.1) 294 47.2) 527 (49.3) 3700 (56.5) 1186 (B0.1) V I t SNC
Cognitive impairment Moderate 2801 (31.2) 189 (30.3) 306 (37.0) 2022 (30.8) 572 (29.0) ascuiarite
_ o High 1053 (11.7) 140 (22.5) 147(13.7) 831(12.7) 215 (109)
Seimres? 7(8.3) Activity subset, n (%) 2599 <0001 9596 <0.001 .
Mo activity (ESSDAI — 0) 1653 (18.4) 95(15.2) 131(12.2) 1162(17.7) 453 (23.0) .
i & 2(2.4), 3 (9.4) Mo high activity in 6682 (74.5) 446 (71.6) B48(79.3) 4908 (74.8) 1371 (69.5)
Encephalitis any domain
a 1(L.2) High activity in at least 641 (7.1)  82(13.2) 91(8.5) 483(74) 148(7.5) M - I't
Motor neuron discase - one domain ye I e
ESSDAI domain, n (36)
Aseotic meningitis® 2i6.4) Constitutional 10007 878(3.4) 72(11.0) 0199 10004 127(11.4) 682(10.0) 141(6.9  <0.001
ASCplic memngitis Lymphadenopathy 10007 780 (8.3) 83(12.7) <0.001 10004 156(14.1) 595(87) 112(55  <0.001 NMO
Glandular 10007 1969 (21.1) 177 (27.0) <0.001 10004 282 (26.3) 1536(22.4) 31B(15.5) <0.001
B . A S Articular 10007 3541 (37.8) 231(353) 0.199 10004 400(36.0) 2721(30.7) 650 (31.8) <0.001
et al. Medic ). 200483050 280-91 1
Delalande, S et al Medicine (Baltimore). 2004:83(3)-280-911 Cutaneous 10007 88304 578.7) 0577 10004 137(123) 634(23) 169(8.9  0.001
Pulmaonary 10007 950(102) 9G3(14.2) 0.001 10004 63(5.7) 7OB(10.3) 272(13.3) <0.001
Renal 10007 414(4.4) 28(4.3) 0932 10004 73(66) 299(44) 70(34  <0.001
Muscular 10007 210(2.2) 22(34) 0090 10004 15(1.4) 169(25  4B(2.3 0072
PNS 10007 524 (5.6) 76(116) <0.001 10004 3B(3.4) 414(80) 148(7.2)  <0.001
CNS 10007 184 (1.8) 25(3.8) <0001 10004 22(20) 120(1.8) 3B(1.9) 0968
McCoy Curr Treatm Opt Rheumatol. 2017 Haematological 9830 2061(22.4) 146(22.9) 0815 9836 286(26.1) 1467(22.1) 434(21.7) 0.008
. Biclogical 9678 4608 (S0.9) 323(51.0) 1.000 9675 72B(67.5) 3316(50.2) 887 (44.8) <0.001
Brito-Zero et al rheumatology 2020

Carvajal Alegria et al. RMD open 2016



La star: vascularite cryo

o SjD: une des 1éres causes de cryo mixte
o Exemple atteinte rénale

Tubulo-interstitial
nephritis
76,8%

Jasiek et al. Rheuamtology 2017



La star: vascularite cryo

SjD: une des causes ppales de cryo mixte

Exemple atteinte rénale

m 80 MCV non infectieuse kidney+ dans CryoVas
o Type Il 97%
o 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: 15-
= Rein, Peau, SNP, Articulaire

Valeur pronostique

= Atteinte systémique -

875 68 725 7.31 7.34
= Lymphome
o IIIII

La HI‘.‘-*LE RF 'L'.“-EI Ergﬂg

(2h) 17.73

Mean ClnESSDAI

Retamozo et al. Rheumatology 2016 Brito Zeron et al. Clin Exp Rheumatol. 2018



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

Nguyen et al, Lancet Rheumatol 2024

Paris-Saclay cohort

Total tohort BALS HSA LSAHS p walue
(n=534) (n=205) [n=160) (n=164)
Aqe at disgnosis, years” 54 [43-64) 48 (35-61) 53(43-63) 57(50-65) <0001t
S <0001
Female GO2 [94%) 205 {100%) 128 (30%) 169 [100)
Male 32 [B%) L] 32(20%) L]
Race” <0-0001%
Black 33 (B%) /] 33(21%) 1]
Asian 34 (6%) 30 (15%) 4 (3%) 0
White 467 [H7%) 175 (35%) 123 (77%) 168 [100)
Ewer smioker 104 (19%) 36 (18%) 32 (20%) 36 (1) 0604
Patient-reported autoormes
Pain [WAS or YN5)™5 51(20-77) 37 (10-60) 52 (20-78) 67 (48-B0)  <0-00011
Fatigue [WAS or VNS)™§ 62 [40-80) 49 (20-70) 61 (38-81) 76 (60-87) <0001
Orverall drynesss (WAS or VWS)"S 61 (40-77) 6d (31-72) &6 (46-80) B5 [ 47-80) <O-0001F
ES5PRI soome§ 6 (47} L (3-4) 6(4-7) 7 (58] <0001
Systemic manifestations according to ESSDAI dormaing
Constitutional® B [1%) ] 6 (4%} ] 00079
Lymphadenopatiy” 29 (5%} 2 (1%} 27 (17%) 4] <-0001F
Histary -'."'I:.'nlpl'rr.'nu 24 [4%) 3 (1%} 15 (12%) 2[1%) =<i-0001%
befsre indusion
Glandular” 152 [28%) 78 (3w 47 (29%) 27 (16%) <-0001%
Articular® 176 (33%) CH (284w CB(36%) B0 (36%) 0-20%
Cutaneouws” 14 (3%) 4] 14 (9%} 4] <0-00019
Pulmanary” 21 (4%) L] 2(13%) L] <0-0001%
Renal® 3 [1%) L] 3(2%) L] 00279
Musgular 2 [<1%) [1] 1(1%) 1(1%) LISl ||
Peripheral nervous system” 20 [4%) 4] 20(13%) 4] <0-0001%
Central nervous systerm 1(<1%) 4] 1(1%) 4] 0300
Hasmatological 78 [10%) 29 [14%) 34 (21%) 15(9%) 000633
Biclogical® 266 [50%) 124 (B0%) 95 (59%) 47 (2Bw) <0-0001F
ESSDAl scare 2[1-5) 2(1-4) B (3-10) 2(0-3) <0001
Paraclinical pararmeter
Lymphocyte count (GIL)§ 2(1-2) 2(1-2) 2(1-2) 2(1-2) 00231
Iyl comcentration =15 g/l 203 (38%) 108 (53%) B (40%) H (18%) <0-0001%
Monadonal gammopathy™ 44 (Bw) 20 (10%) 22 (14%) 2(1%) 0-0001%
Fheumatoid factar® 234 [44%) 113 (55%) 71 (44%) G0 (30 <-0001%
Anti-55A antibody® 368 (G9s) 171 (B3%) 101 (63%) 96 (57%) <0-0001%
Anti-55E antibody™ 182/530(34%) 95202 (47%) 420160 (26%) 450268 (27%) <0-0001%
Anti-RNF antibody™ 15 (3%) /] 15 (9%} /] <0-0001%
Anti-centromens antibody™ 20 [4%) (1] 20 (13%) (1] <-0001F
Anti-DNA antibody® 29 (5%} 23 (11%) (%) 1{1%) <-0001%
Cryoglobulinasmia® 10 (%) 1] 10 (B4} 1] =0-0001%
Lovw C4 coneentration” 92 (17%) 53 [26%) 2B (18%) 11 (%) <0-0001%




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

o8 10

Survival Prabability
06

= Lymphome W
= Mortalité 3

0 60 120 180 240 300 360

Months

Death (n=233) Lymphoma® (n=37)
Variables

] Univariate Multivariate ] Univariate Multivariate
HRs (5% CI)” HRs (95% CI)° HRs (95% CI)" HRs (95% CI)°

Fulfilment of criteria®

Group 1 21 (41} 7 11.68 (4.44, 30.74) 4.36 (1.32, 14.47) O 7.47 (3.38,1653)  1.95 (0.78, 4.87)
Group 2 44(85 4 2.28(0.75,6.90) 200(063,630) 6 256(1.03,6.35 155 (061, 3.95
Group 3 450 (BT .4) 22 Raf Raf 2 Ref Raf
No. of criteria
0 B8(132) 5  Ref Ref 1 Ref Ret
1 123 (239) 4 O0.76 (0.20,2.88) 0.76(0.20, 2.894) 1 056 (003,881  0.55(0.03, B.75)
2 149 (28.9) 7 0.96(0.29, 315 0.99(030,3.29) 7 2.96 (0.36, 24.26)  2.85 (0.5, 23.45)
a 87 (18.8) 5 1.00(0.30,3.94) 1.00(0.26,370) 7 464 (057,37.97) 4.32 (053, 3558
Retamozo et al. Rheumatology 2016 =4 76 (152) 12  6.02 (1.87, 19.36) 3.42 (0.89, 13.14) 21 20.00 (262, 152.86) 14.65 (1.82, 117.77)




La star: vascularite cryo

SjD: une des causes ppales de cryo mixte
Exemple atteinte rénale
Présentation classique:

= Rein, Peau, SNP, Articulaire

Valeur pronostique
m Atteinte systémique
= Lymphome

= Mortalité
Traitement

m RTX

m Etsi échec:

o RTX /Beli - TRIBECA
o OBI - CRYOBI



Take home messages

Vascularite au cours de la SjD — 5-10%

Différents organes, différents types

m Cutanée
o Cryo, HGV
o 33% systémique (cryo)
o Pronostic (cryo)

m SNP: Cryo, PAN-like

m Rein: Cryo

Vascularite cryo (CM): 1ere cause de vascularite au cours de la SjD
m Savoir biopsier si doute

Valeur pronostique
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