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Classification	des	vascularites
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capillaireartère	de	petit	
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calibre

Vascularites	associées	aux	ANCA	(Anticorps	anti-cytoplasme	
des	polynucléaires	neutrophiles)
granulomatose	éosinophilique	avec	polyangéite	(GEPA)

Jennette	et	al.,	2013
Artérite	de	Takayasu

Artérite	à	cellules	géantes

Périartérite	noueuse
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Vascularite	à	complexes	immuns
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granulomatose	avec	polyangéite	(GPA)
polyangéite	microscopique	(PAM)
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Physiopathologie	– Vascularite	à	ANCA
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D’après	Nakazawa	et	al.,	2019	

Légende	:

PNN :	Polynucléaire	neutrophile
LTh	:	Lymphocyte	T	auxiliaire
LT :	Lymphocyte	T
LB :	Lymphocyte	B

ANCA	: Anticorps	anti-cytoplasme	des	
polynucléaires	neutrophiles
PR3 :	Protéinase	3
MPO :	Myélopéroxydase

IL- :	Interleukine
BAFF :B-cell activating	factor
TNF :	Tumor	Necrosis	Factor
ROS :	Dérivés	réactifs	de	l’02
NET	:	Neutrophil	extracellular	traps



Tropisme	d’organe	des	Vascularites	à	ANCA
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Clinique- Vascularite	à	ANCA

Hémorragie	intra-alvéolaire

Atteinte	trachéo-bronchique

Fibrose	pulmonaire

Atteinte	nodulaire
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Atteintes	Respiratoires	des	vascularites	à	ANCA
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TDM	thoracique	et	suspicion	de	Vascularite	à	ANCA

Hémorragie	intra-alvéolaire

Critères	diagnostiques	HIA	dans	l’étude	PEVIXAS

« Diffuse	Pulmonary Infiltrate »

Autres	éléments	d’orientation:
- Pour	HIA	:	

- Verre	dépoli	extensif	avec	respect	du	sous-pleural
- Diminution/majoration	spontanée	des	opacités

- Pour	VAA	:	association	lésionnelle



TDM	thoracique	et	suspicion	de	Vascularite	à	ANCA

Hémorragie	intra-alvéolaire



TDM	thoracique	et	suspicion	de	Vascularite	à	ANCA

Nodules/Masses	pulmonaires
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Nodules/Masses	pulmonaires

Halo



TDM	thoracique	et	suspicion	de	Vascularite	à	ANCA

Nodules/Masses	pulmonaires

Halo

Les	diagnostics	différentiels	valent	au	diagnostic	de	la	maladie	et	dans	le	suivi….

Abcés pulmonaire

Métastases	de	mélanome



TDM	thoracique	et	suspicion	de	Vascularite	à	ANCA

Atteinte	trachéo-bronchique



TDM	thoracique	et	suspicion	de	Vascularite	à	ANCA

Atteinte	trachéo-bronchique

Polychronopoulos Rheum Dis Clin N Am 2007 

tracheobronchopathia osteochondroplastica, tracheobronchial amyloidosis,
and papillomatosis, need to be excluded [39].

Bronchial inflammation and stenoses are less frequent than subglottic
disease, and almost always associated with disease activity elsewhere [52].
Isolated bronchial stenosis, however, has been described [53]. Stenosis in-
volving the main stem bronchi can be mild to severe [54]. The stenoses
can be simple or complex, and typically vary in their severity from one
bronchus to another in the same lobe (Fig. 7, upper panels). Rarely, in-
flammation and necrosis can be so severe that pneumonectomy is required,
such as in a case in which extensive necrotizing and granulomatous bron-
chial inflammation with vasculitis of the bronchial arteries and the pulmo-
nary vein caused complete loss of unilateral lung perfusion and ventilation
[55].

Fig. 7. Upper panels: Wegener’s granulomatosis leading to localized stenosis of the bronchus to
the right middle lobe. The left upper panel shows the stenotic bronchus at the top and normal
bronchial lumen to lower lobe below. The right upper panel is a close of the stenotic bronchus.
Left lower panel: Wegener’s granulomatosis complicated by a pin-hole stenosis of the bronchus
to the superior segment of the right lower lobe (right-center). Mucosal erythema is evident.
Right lower panel: Irreversibly stenotic and occluded segmental bronchi in a patient with
chronic Wegener’s granulomatosis.

768 POLYCHRONOPOULOS et al



TDM	thoracique	et	suspicion	de	Vascularite	à	ANCA

Atteinte	des	gros	vaisseaux
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Atteinte	des	gros	vaisseaux



TDM	thoracique	et	suspicion	de	Vascularite	à	ANCA

Fibrose	pulmonaire

Epidémiologie
• La	fibrose	pulmonaire	concerne	plus	
souvent	la	MPA	que	la	GPA	et	les	VAA	
anti-MPO	que	les	anti-PR3

• MPA	avec	fibrose	sont	plus	âgés	:	66	
ans

• Ratio	H/F	débattu
• La	fibrose	apparaît	généralement	
avant	la	MPA,	souvent	simultanément,	
plus	rarement	aprés

Imagerie
• PIC	>	PINS
• Autre	:	indéterminé	++	et	DIP

• Pas	d’élément	évident	en	dehors	de	
signes	associés	qui	distinguerait	PI-
ANCA+	de	PI-ANCA-

Anatomopathologie
• PIC	>	50%	mais	avec	souvent	des	
zones	de	PINS	et	un	infiltrat	
inflammatoire	avec	atteinte	des	
petites	voies	aériennes	et	des	
follicules	lymphoïdes	plus	fréquent	
que	dans	la	PIC	de	FPI

• Lésions	de	vascularite	associée	:	
rarement
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TDM	thoracique	et	suspicion	de	Vascularite	à	ANCA

Fibrose	pulmonaire

Au	diagnostic	:	FPI	Anti	MPO+ +	3	ans	:	VAA	Anti	MPO+		avec	
HIA	et	Fibrose	pulmonaire

Après	CYP



TDM	thoracique	et	suspicion	de	Vascularite	à	ANCA

Fibrose	pulmonaire

Chez	les	patients	VAA	avec	PID:

• seules	les	PIC	sont	associées	à	
un	plus	mauvais	pronostic

• Les	traitements	
immunosuppresseurs	
n’influencent	pas	le	pronostic

Maillet	et	al	J	Autoimmu.	2020
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Fibrose	pulmonaire

Kadura ERR	2021



TDM	thoracique	et	classification	de	la	VAA



TDM	thoracique	et	classification	de	la	VAA



Conclusion	– thèse	Thomas	Villeneuve
Atteinte % Terrain Type	de	VAA Imagerie Diagnostics	

différentiels
Evolution	
sous	ttt

55%	

52%	

32%	

16%	

15%	

Respiratoire

Hémorragie 
intra-

alvéolaire

Nodulaire

Trachéo-
bronchique

Interstitielle 74	ans		
H/F	1,8

63	ans	
H/F	0,9

57	ans
H/F	0,9

65	ans	
H/F	1,2 MPA	>	GPA

GPA	>>	MPA

GPA	>>	MPA

MPA	>>	GPA

23%	

16%	

22%	

56%	

15%	

Examens
25-74%

28-41%

25-59%

12%

2%

littérature


