VASCULARITE A IGA



INTRODUCTION

Vascularite des petits vaisseaux a dépots de complexes immuns prédominants
d’immunoglobulines A (IgA)

Association de signes cutanées, articulaires, gastro intestinaux

Parfois associé a une atteinte rénale

=) Pronostic a court terme dépendant de la sévérité de I'atteinte digestive

=) Pronostic a long terme dépendant de la sévérité de I'atteinte rénale



EPIDEMIOLOGIE

Chez I'enfant : incidence de I'ordre de 15 a 20,5 cas pour 100 000 enfants par
an

Chez I'adulte : incidence entre 0,let 1,8 pour 100 000 adultes par an
Plus fréquent chez le sexe masculin (sexe ratio [,5)

Apparait dans tous les pays du monde, distribution variable : plus fréquent au
Japon, Asie du sud Est, Europe, et Australie qu’en Amérique du Nord et

Afrique

Plus rare chez les sujets a peau noire




PHYSIOPATHOLOGIE ET ASSOCIATIONS

Peu de connaissance ...

Hypothese la plus avancée : réponse anormale du systeme immunitaire a une agression antigénique
externe avec production d’lgA en réponse a un antigene présenté par les cellules immunitaires des
muqueuses

Souvent précédé par une infection ORL (streptocoque, adénovirus, parvovirus Bl 9, Mycoplasma
pneumoniae...) ou d’'une prise médicamenteuse ou toxique

Parfois associé a d’autres infections virales : EBV, CMV ou VIH

Associations décrites avec des cancers solides mais pas pas vrai syndrome paranéoplasique mis en
évidence (cancer des voies aéro-digestives supérieures et pulmonaires sur population alcoolo-tabagique le

plus souvent)

Association Purpura rhumatoide et fievre méditerranéenne familiale décrite



CLINIQUE

Signes généraux

Fievre peu élevée dans certains cas

AEG avec perte de poids notamment si syndrome néphrotique chez I'’enfant




CLINIQUE : ATTEINTE CUTANEE

Atteinte cutanée : inaugure le tableau clinique dans plus de 2 cas sur 3
Purpura pétéchial infiltré pouvant confluer sous forme de papules, ecchymoses, cocardes
Symétrique non prurigineux
Prédomine aux zones de pression et aux extrémités (chevilles et fesses en particulier)

Peut atteindre tout le tégument avec respect tronc, abdomen, visage et cuir chevelu (atteinte
visage possible chez le jeune enfant)

Compliqué chez 'adulte de bulles hémorragiques ou de nécrose dans 35% des cas (rare chez
I'enfant)

Un seul rash ou poussées successives, évolution vers la dyschromie brunatre ou cicatrices si
purpura nécrotique
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HISTOLOGIE

Biopsie cutanée en peau lésée d’une Iésion récente

- Vasculite leucocytoclasique des vaisseaux dermiques

- Neécrose fibrinoide

- Infiltrat péri vasculaire (capillaires et veinules post
capillaires) de PNN et cellules mononucléées

- En IF sur lésion < 24 heures : dépot granuleux dans la
paroi des vaisseaux lésés d’IgA polyclonales, de C3 et de
fibrine/fibrinogene (plus rarement IgG et IgM)

Les dépots d’lgA sont difficiles a mettre en évidence et leur
absence n’exclut pas le diagnostic si tableau évocateur

Photo dr Nicolas Macagno, anatomopathologie Hopital de la Timone Marseille



CLINIQUE

Atteinte articulaire : 2 cas sur 3 et inaugurale dans | cas sur 3

Plutot arthralgies que arthrites chez I’'adulte

Atteinte plus fréquente chez I'enfant que chez I'adulte
Oligoarthralgies inflammatoires (chevilles et genoux surtout)
Fixes, symétriques, intensité variable

Atteinte simultanée ou successive d’'une ou plusieurs articulations
Gonflement péri articulaire possible en rapport avec une synovite

Pas de destruction articulaire




CLINIQUE

Atteinte digestive :inaugurale dans | cas sur 10 (66% des enfants et 50%
des adultes)

Douleurs modérées type coliques parfois séveres pouvant conduire a une
laparotomie

Nausées vomissements
Hémorragies digestives occultes ou hématémese, méléna, rectorragies

Invagination intestinale dans 80 % des cas de complication digestive chez
I'enfant

En endoscopie : érytheme de la muqueuse avec purpura pétéchial, érosions
voire plages de nécrose, mémes dépots d’'lg et de complément qu’en
histologie cutanée




CLINIQUE

Atteinte rénale (20 a 54% des cas chez I’enfant et 45 a 85% chez I'adulte )

Glomeérulonéphrite a dépot d’IgA
Hématurie

Protéinurie parfois néphrotique
Insuffisance rénale

HTA isolée ou associé aux autres signes

Histologie : Dépot d’IgA et de C3 glomérulaires en histologie a la PBR, parfois
lgG ou IgM

=) Atteinte souvent plus sévére chez ’adulte que chez I’enfant



CLINIQUE

Autres manifestations cliniques

Neurologiques : atteinte centrale a type de céphalées convulsion, parésie,
voire coma ou périphérique rares

Orchiépididymites exceptionnelles (jeunes garcons)

Urétrites , pancréatites, parotidites, myosites, episclérites, myocardites,
hémorragies alvéolaires pulmonaires décrites mais rares




EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Augmentation des IgA sériques dans 25 a 50% des cas donc des IgA normales
n’excluent pas le diagnostic !!

SIB modéré dans la majorité des cas

Aucun signe biologique spécifique ne permet d’affirmer le diagnostic

Recherche des complications systémiques
Créatinémie, hématurie, protéinurie, bilan hépatique
ETT pour recherche d’atteinte cardiaque infra-clinique a discuter
Fond d’ceil pour recherche d’atteinte ophtalmologique a discuter

Autres examens orientés selon la clinique (imagerie abdominales +/- coloscopie,
EMG, imagerie cérébrale ...)




DIAGNOSTIC

|. Présence de dépots vasculaires dermique d’IgA
2. Age inférieur a 20 ans
3. Douleurs abdominales aigues ou présence de sang dans les selles

4. Présence d’'une néphropathie mésangiale avec ou sans dépot d’IgA a la biopsie

* Diagnostic positif si au moins 2 critéres présents sur 4
(87.1% de sensibilité et 87.7% de spécificité)

* Plus difficile a appliquer pour les adultes

* On retient un diagnostic clinique confirmé par 'histologie




EVOLUTION

Evolution a court terme

Chez I'enfant : une poussée unique le plus souvent de 3 semaines avec risque
de récidive dans I'année surtout les 4 a 6 premiers mois.

Chez I'adulte : plusieurs poussées dans 22% des cas et passage a la chronicité
dans 33%

=) Risque vital secondaire a la sévérité de I'atteinte digestive : perforation ou
hémorragie digestive non controlées



EVOLUTION

Evolution a long terme

Risque a long terme dépendant de I'évolution de l'atteinte rénale, avec risque
d’évolution vers insuffisance rénale chronique méme des années apres I’épisode

Chez I'enfant : ce risque est évalué entre 5 et 15%

Chez I'adulte : le risque est d’environ 30%

=) Surveillance réguliére et au long cours de la fonction rénale
(créatininémie/proteinurie/hématurie) indispensable !!



TRAITEMENT

Atteinte cutanéo-articulaire isolée

Repos au lit (limite 'extension cutanée mais
aucune influence sur I'évolution digestive ou
rénale)

Antalgiques simples si atteinte articulaire voire
AINS (mais AINS contre indiqué si atteinte
digestive ou rénale)

Colchicine si échec de ces premieres mesures




TRAITEMENT

En cas d’atteinte digestive

Atteinte bénigne (douleurs
abdominales isolées)

Antalgiques simples
Disulone ou Colchicine

ou Corticoides oraux
faibles doses si échec

Atteinte sévere (hémorragie digestive,
perforation)

- Traitement chirurgical si besoin

- Corticoides oraux (I mg/kg/j) +/- bolus
de methylprednisone

- Immunosuppresseurs associés a la
corticothérapie selon la sévérité

(Cyclophosphamide)




TRAITEMENT

En cas d’atteinte rénale

Atteinte mineure (DFG
normal, hématurie et
protéinurie<0,5gl))

- Pas de traitement
spécifique suivi
régulier

Atteinte modérée (Hématurie,
protéinurie>0,5g/j, DFG normal)

Mesures de néphroprotection
avec |IEC et surveillance

Atteinte sévere (Protéinurie> | glj ou atteinte rénale
rapidement progressive)

- Mesures de néphroprotection avec |IEC

- Corticoides oraux (I mg/kg/j) +/- bolus de

methylprednisone seuls ou associés
Immunosupresseurs (Cyclophosphamide)

- Si échec : Rituximab ou cyclosporine A




TRAITEMENT

Greffe rénale

Greffe rénale possible en cas d’insuffisance rénale terminale séquellaire
Pas avant un an apres le controle de la maladie
Risque de récidive estimé autour de 40 %

Risque de perte de greffon en rapport avec la récidive estimé a Il % a 5 ans

= Lutilisation de la ciclosporine ne semble pas diminuer le risque de récidive



CONCLUSION

Vascularite des petits vaisseaux a dépot de complexes immuns prédominants
sur les immunoglobulines A (IgA)

Diagnostic clinique confirmé par I'histologie

Atteinte cutanée souvent au premier plan mais atteintes systémiques a
rechercher car parfois grave mettant en jeu le pronostic vital

Traitement en fonction de l'atteinte d’organe et de la sévérité de I'atteinte

Suivi des patients a long terme indispensable !
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