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P Henneton - 2019 

Tissu conjonctif 

Un peu de physiologie ? 

Fibres de collagène 
= résistance

Artères proximales 
Gros calibre 

Riches en fibres 

élastiques 

Artères de 
Moyen calibre

Riches en fibres de 

collagène

Fibres élastiques 
= élasticité 

AORTE ARTERES DE 
MOYEN CALIBRE 



Anévrismes aortiques 

Aorte abdominale +++ (sous rénal)
5% des H> 65ans
Femme 2%

AAA à 95% des cas = origine Athéromateuse +++
Dégénératif 

FR : Tabac, âge, sexe masculin, atcd familiaux, HTA

Association à d’autres localisation ! (poplité 30%, aorte thoracique)

Natzi Sakalihasan Nature 2018



Syndromes Thoraciques Aigus 

Dissection
Hématome 
intramural

(5-30%) 

Ulcère 
pénétrant 

Vilacosta et al. JACC 2021

3-5 cas /100 000 personnes /an 

Homme 65%  Type A >  Type B
Anévrisme = facteur de risque de dissection
Mais dans 80% des cas : dissection sans anévrisme sous jacent !



Principal facteur de risque = HTA

HTA = Facteur de risque majeur 
HTA 65 à 75% des cas 

Augmentation de la contrainte pariétale / effet traumatique du jet aortique 

Autre FdR : Tabac, Maladie athéromateuse, H>F, Age > 70 ans

Hématome intramural : HTA +++
Ulcère pénétrant : maladie athéromateuse

NPO le bilan d’HTA secondaire +++



HTA et dissections de l’aorte

Makoto Hibino et al. Circulation 2022



HTA et anévrismes de l’aorte
FR de dissection mais aussi d’anévrismes de l’aorte thoracique et abdominale ! 

à 4654 non syndromic TAAD FR le plus fort : HTA HR 2.8     Kim et Al J Am Coll cardiol 2016

Accroissement de 14% et 28% risque d’AAA pour chaque augmentation 
de 20 mm Hg en systolique et 10 mm Hg en diastolique



Check list – bilan étiologique  

ANTECEDENTS

HTA connue ?  
HTA Équilibrée ? 

Tabac

BIO

BILAN Hormonal HTA 2nd

EAL

EX CLINIQUE

Ronflements?
Arguments pour un HTA 

secondaire? 

PARACLINIQUE

MAPA, EDAR
SCANNER SURR
Dépistage SAOS



Maladies génétiques
Antécédents familiaux /  Sujet jeune < 45 ans 
20% des anévrismes de l’aorte ascendante / dissection (type A -80%) / IAo
Examen clinique / formes syndromiques +++

Marfan Loeys-Dietz SEDv

AORTE
ARTERES DE 

MOYEN 
CALIBRE 



Maladies génétiques

J. Albuisson. Bull Acad Natl Med (2020)



Syndrome de Marfan
5% des dissections aortiques   1/5000  
50% des DA < 40 ans ! 
Autosomique dominant (de novo 25%) 
Gène FBN1 à hyperactivation de la voie du TGFβ

Dilatation de la racine Aortique 75% 
15% dissection révèle maladie
Type A 80% des cas 
Prolapus mitral 40% 30 ans 75% à 60 ans 



Marfan - Critères de Ghent

Loeys et al 2010



Syndrome de Loeys-Dietz
Plusieurs types
Autosomique dominant

Type 1 et 2
à Mutation gènes TGFBR1 et TGFBR2
1/25 000  
De novo +++  (25%)

Anévrisme aorte thoracique 
Atteinte SEVERE 
Tortuosités vasculaires +++

Syndrome « marfanoide »



Syndrome de Loeys-Dietz
Type 3 et 4 : âge adulte? 

Type 3 : Mutation SMAD 3 
• Atteinte aortique rarement isolée 
• Atteinte des artères de moyen calibre 

10-30%
• Atteinte articulaire (tardive) 
• Terrain atopique / allergies 
• Composante immunitaire 

Type 4 : Mutation TGFB2
• Atteinte aortique / bicuspidie aortique  
• Atteinte des artères intracrâniennes (anévrismes 

intracrâniens) 
• Tortuosité artérielle 
• Syndrome +/- Marfanoïde P Henneton – 2019

Yassine NM, Front. Physiol. 2017

Attention risque 
d’anévrismes périphériques 

(cérébraux +++)



Syndrome d’Ehlers Danlos Vasculaire
Anomalie du collagène de type III
Autosomique dominant, Mutation COL3A1
Artères de moyen calibre > aorte 

Rosa A. Medicine 2014

Critères de Villefranche

Critères de la classification 
internationale (2017)

1/200 000



Syndrome d’Ehlers Danlos Vasculaire

M Frank, EJHG, 2015 

Patients « graves » et jeunes

Complications artérielles mais 
pas que ! 

-Obstétricales : ruptures 
utérines / hémorragie de la 
délivrance

-Digestive : perforation

-Pulmonaire : pneumothorax



Forme particulière  
« Haploinsuffisance »  10%

Variant pathogène qui n’aboutit pas à la 
production d’une protéine

Donc : 50% de collagène normal = anomalie 
quantitative

Dépistage plus difficile, parfois peu 
symptomatique

Manifestation classique : dilatation de l’aorte 
ascendante chez l’adulte d'âge moyen

Syndrome d’Ehlers Danlos Vasculaire

M Frank, EJHG, 2015 



Autres Syndromes d’Ehlers Danlos ?
The 2017 International Classification of the Ehlers–Danlos Syndromes

Atteinte artérielle aortique 
possible 

hEDS + cEDS

Atteinte artérielle périphérique 
possible 

(dissections cervicales ou coronaires) 
cEDS +++

Rashed et al, Vascular Medicine 2022



Maladies génétiques Non syndromiques

Patient jeune < 45 ans (+/- 50 sans FRCV)
Antécédents familiaux 
Plusieurs territoires atteints !

20 à 30 
gènes

Test 
génétique ?  



NPO la dysplasie fibromusculaire ?
Atteinte aortique 3,6%  à 4,7% des cas (registres US et EU)



Check list – bilan étiologique  

ANTECEDENTS

HTA connue ?  
HTA Équilibrée ? 

Tabac

Complications dig, 
gyneco, pno, etc…

Familiaux Anévrismes      
dissection mort subite

BIO

BILAN Hormonal HTA 2nd

EAL

EX CLINIQUE

Forme Syndromique?
Feuille génétique +++

PARACLINIQUE

MAPA, EDAR
SCANNER SURR
Dépistage SAOS

SCAN Cérébral et TSAO

+/- dépistage génétique
RCP génétique





Aortites
Infiltration de la paroi aortique 
par des cellules inflammatoires

Souvent paucisymptomatique 
(AEG, Fièvre +/- signes systémiques)
Syndrome inflammatoire biologique +++ parfois isolé ! 

Atteinte de l’aorte et de ses branches 

Complications : sténose > anévrisme > dissection 

Diagnostic = anapath +++
Imagerie (SCAN : épaississement de la paroi aortique ≥ 2 mm / hypermétabolisme PET SCAN)

Ironi G. JACC: CARDIOVASCULAR IMAGING, 2018



Vascularites 



Maladie de Takayasu

1ere cause d’aortite inflammatoire du sujet jeune ! 
Femme jeune 80-90% (20-40 ans)
Asie du Sud Est +++

Classiquement 2 phases : 
Phase aigüe « préocclusive » : Fièvre, asthénie, arthralgies (10-30%), signes cutanés (EN, PG), 
carotidodynie, sueurs nocturnes, uveite, episclérite, … 

Phase vasculaire « occlusive » : lésion artérielle à Sténoses, occlusions, anévrismes

Syndrome inflammatoire biologique  +++

Critères de classification angiographiques de la maladie de Takayasu. 
Hata A. Int J Cardiol. 1996

Diagnostic: Critères d’Ishikawa modifiés par Sharma 1996 +/- anapath



Maladie de Takayasu

Atteint l’aorte et ses branches :
-Sous clavières post vertébrales 90% (bilatérale 42%)
-Carotides communes 30%
-Aorte thoracique 40% et abdominale 30%
-Vertébrales, rénales, digestives (AMS ++) , iliaques, 
coronaires (5-15%), pulmonaires (50%)

Complications : sténoses +++ (parfois aortique ! ) 
+/- thromboses 
Anévrismes < 20 % 

Manifestations ischémiques ! (claudication, HTA rénovasculaire, AVC, hémoptysie….)



Artérite à cellules géantes (ACG)

Age > 50 ans (Age moyen 70-75ans)
Femmes > Hommes (2-3/1) 

La plus fréquente des vascularites du sujet âgé
(Gros et moyens calibre)

Atteinte vasculaire 
céphalique (branches 

carotide externe / 
artère ophtalmique)

Baisse d’acuité visuelle (NOIA) = gravité de la maladie+++  
Céphalées inhabituelle d’apparition récente
Claudication de la mâchoire
Hyperesthésie du cuir chevelu
Aspect saillant et induré des artères temporales 

Syndrome inflammatoire biologique + AEG

Arthralgies inflammatoires des  ceintures (association PPR 50%)



Atteinte aortique et branches proximales 45-65% 

Aortite compliquée 3-18%  (anévrismes 15% +++/dissections 2%)

Population plus jeune +++ (64-68 ans) 
Aortite à Femme 75%
Complications à Hommes
Moins de signes céphaliques +++ (BAT moins concluante)

Une complication aortique peut survenir tardivement +++  
(entre 2,5 et 5,8 ans en moyenne pour l’aorte abdominale et thoracique)

Artérite à cellules géantes (maladie de Horton)

Agard C. Arthritis Rheum 2008
Prieto-González S. Ann Rheum Dis 2012

Nuenninghoff DM. Arthritis Rheum 2003
Agard C et al . Scand J Rheumatol 2019



Artérite à cellules géantes (ACG) Images échos Dr Bertolino



Artérite à cellules géantes (ACG)



Maladie de Behçet
Critères internationaux de classification (2013)

Vascularite systémique H>F

Turquie, les pays d’Asie (Japon, Chine, Corée),
les pays du Moyen Orient et d’Afrique du
Nord+/- Europe du sud



2 à 5% des cas 
Peut atteindre des vaisseaux de différents calibres 
« Traumatisme artériel »  20 % des patients (chirurgie, 
artériographie, gaz du sang, etc.)
Anévrismes (ou pseudo-anévrismes) 60-70%  -> « aphtes 
artériels »
Aorte abdominale 11% > aorte thoracique 5%
Mauvais pronostic / risque de rupture +++
Parfois sténoses 13% ou occlusions artérielles 
Aortite 3%
Localisations multiples dans 30 % des cas

Maladie de Behçet et atteinte artérielle 

Alibaz-Oner F Medicine 2015



Autres causes d’aortite 

- Polychondrite atrophiante  6%
à Iao et dilatation Aorte asc 6-27%

- Cogan 10-15%  (aorte ascendante et arc) 
- Sarcoïdose 
- SPA jusqu’à 20% ? (racine l’aorte et aorte asc)

- PR, Lupus, Vascularites à ANCA rare

Dion J. Rev Med Interne 2017



Check list – bilan étiologique  

ANTECEDENTS

HTA connue ?  
HTA Équilibrée ? 

Tabac

Complications dig, 
gyneco, pno, etc…

Familiaux Anévrismes      
dissection mort subite

BIO

BILAN Hormonal HTA 2nd

EAL

CRP +++ fibrinogène 

ACAN DNA ECT ANCA SAPL 
ECA 

Typage lympho EPS

EX CLINIQUE

Forme Syndromique?
Feuille génétique +++

Claudication mâchoire
Céphalées, 

Hyperesthésie
Abolition pouls, souffles

Aphtose bipolaire
Uveite/sclérite

Chondrite
Arthrites, enthésites 

PARACLINIQUE

MAPA, EDAR
SCANNER SURR
Dépistage SAOS

SCAN Cérébral et TSAO

EDTSAO 
+ ED TEMPOR > 50 ans 

BAT > 50 ans 
TEP SCANNER 

Histologie Aorte ?



Ne pas oublier les aortites infectieuses ! 
Greffe au niveau d’une zone de turbulence lors bactériémie (plaque; anévrisme)
+/- embole / foyer septique contigu / plaie pénétrante
H>F

àDéveloppement rapide d’un anévrisme sacciforme ou pseudo-anévrisme (syphilis, BK)

àPyogènes (hémocs ++) / culture sur pièce opératoire 

àstaphylocoques, entérocoques,pneumocoques et salmonelles

Syphilis
Tuberculose
Coxiella burnetti
Brucellose, Bartonella, Rickettsies, whipple , Candida

Augmentation du risque 
de rupture

Mortalité plus élevée !



Aortite tuberculeuse



Check list – bilan étiologique  

ANTECEDENTS

HTA connue ?  
HTA Équilibrée ? 

Tabac

Complications dig, 
gyneco, pno, etc…

Familiaux Anévrismes      
dissection mort subite

BIO

BILAN Hormonal HTA 2nd

EAL

CRP +++ fibrinogène 

ACAN DNA ECT ANCA SAPL 
ECA

Typage lympho EPS

Syphilis Quantiféron
Rickettsies, bartonnella

Brucellose, histoplasmose
Hemocs, PCR Whipple 

EX CLINIQUE

Forme Syndromique?
Feuille génétique +++

Claudication mâchoire
Céphalées, 

Hyperesthésie
Abolition pouls, souffles

Aphtose bipolaire
Uveite/sclérite

Chondrite
Arthrites, enthésites 

PARACLINIQUE

MAPA, EDAR
SCANNER SURR
Dépistage SAOS

SCAN Cérébral et TSAO

EDTSAO 
+ ED TEMPOR > 50 ans 

BAT > 50 ans 
TEP SCANNER 

Histologie Aorte ?
PCR sur pièce opératoire



Kasashima S and Zen Y, Curr Opin Rheumatol 2011

Fibrose rétro-péritonéale 

A. Le Joncour. Rev Med Int 2020 



Fibrose rétro-péritonéale 
Inflammation fibrosante se formant dans l’espace rétro-
péritonéal et engainant les structures de continuité (aorte, 
iliaques, veine cave, ureteres +++)

FRP idiopathique = diagnostic d’exclusion 

Après 1 mois CTC



Maladies des IgG4

Ebbo M. Rev de méd int 2012

MAG-4 : pathologie fibro-inflammatoire
Infiltrat inflammatoire lympho-
plasmocytaire 

3 formes principales 

1. Pancréatite – cholangite
2. FRP +/- aortite avec atteinte rénale 

(néphrite tubulo-intersititelles)
3. Atteinte ORL - ophtalmo

Elévation des IgG4 sériques 2/3 cas
Diagnostic de certitude = histologie 



Autres causes : Erdheim Chester 

J. Haroche et al. La Revue de médecine interne 2014



Autres causes

Anévrysme aortique 
inflammatoire
5-10% sujets jeunes 
Epaississement pariétal
Fibrose péri-aortique, adhérences 
aux organes de voisinage
Etiologie inconnue
Fibrose réactionnelle 
immunoallergique aux composants 
athétomateux ? 
Rapport avec une maladie des IgG4? 



NPO les causes tumorales ! 



NPO les causes tumorales ! 



Causes iatrogènes ?  Fluoroquinolones?

Björn Pasternak BMJ 2018Emily R. Newton. JAMA Surg 2021



Check list – bilan étiologique  

ANTECEDENTS

HTA connue ?  
HTA Équilibrée ? 

Tabac

Complications dig, 
gyneco, pno, etc…

Familiaux Anévrismes      
dissection mort subite

Médicaments? 

BIO

BILAN Hormonal HTA 2nd

EAL

CRP +++ fibrinogène 

ACAN DNA ECT ANCA SAPL 
ECA IgG4 

Typage lympho EPS

Syphilis Quantiféron
Rickettsies, bartonnella

Brucellose, histoplasmose
Hemocs, PCR Whipple 

EX CLINIQUE

Forme Syndromique?
Feuille génétique +++

Claudication mâchoire
Céphalées, 

Hyperesthésie
Abolition pouls, souffles

Aphtose bipolaire
Uveite/sclérite

Chondrite
Arthrites, enthésites 

PARACLINIQUE

MAPA, EDAR
SCANNER SURR
Dépistage SAOS

SCAN Cérébral et TSAO

EDTSAO 
+ ED TEMPOR > 50 ans 

BAT > 50 ans 
TEP SCANNER 

Histologie Aorte ?
PCR sur pièce opératoire
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de votre attention


