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Un peu de physiologie ?
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Anévrismes aortiques

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

Femme 2%
.
AAA - 95% des cas = origine

Athéromateuse +++
Dégénératif

FR: Tabac, age, atcd familiaux, HTA

Association a d’autres localisation !

Screening

(poplité 30%, aorte thoracique) Diagnostic




Anévrismes aortiques

Aorte abdominale +++ (sous rénal)

5% des H> 65ans b r True aneurysms H
Femme 2% __2accular Fusiform  ~ False aneurysm

Adventitia
Media

Intima

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

FR: Tabac, age, atcd familiaux, HTA

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

Natzi Sakalihasan Nature 2018



Vilacosta et al. JACC 2021

Syndromes Thoraciques Aigus 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 !

| Penetrating
aortic ulcer

‘ { ’f |"c.'l /
Intramural [
hematoma | A

Ulcere
pénétrant

Hématome
intramural
(5-30%)

Dissection



Principal facteur de risque = HTA

HTA = Facteur de risque majeur
HTA 65 a 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 +++
Ulcere pénétrant : maladie athéromateuse

NPO le bilan d’"HTA secondaire +++



HTA et dissections de l'aorte

Hypertension
Study Year Events
Strachan 1991 38 .
Landenhed 2015 70 o
Teng 2015 37 .
Avdic 2018 2219 H
Raunso 2020 188 -
J-SHC Study 2021 84 &
UK Biobank 2021 182 o
Overall
5 1 152 3 5
Relative Risk

10

Relative Risk

(95% Cl) % Weight

3.39(1.77,649) 125
3.37(151,755) 102
6.28(2.36,16.67) 8.2
1.77(151,2.07) 206
3.72(252,549) 174
357(247,6.11) 147
2.66(1.78,4.04) 167

3.07(215,4.38) 1000

20

Study

Reed

Systolic blood pressure (per 20 mmHg)

Year Events

1992 23

J-SHC Study 2021 84 B

UK Biobank 2021 182 B

Overall

1
Relative Risk

15

T
2

Relative Risk
(85% CI) % Weight  Study Year Events
1.79(1.31,245) 21,7 Strachan 1992 38
1.33(1.05,1.68) 31.0 J-SHC Study 2021 B84 ||
1.27(1.11,1.48) 47.3 UK Biobank 2021 182 B
1.39(1.16, 1.66) 1000 Overal
] | |
3 5 1 1.5
Ralative Risk

Diastolic blood pressure (per 10 mmHg)

Relative Risk

(95% CI) % Weight

240(1.70,3.20) 194

1.67(1.40,2.00) 381

166(1.46,1.89) 445

1.79(1.51,2.12) 100.0

Figure 2. Meta-analysis of cohort studies on hypertension, systolic blood pressure (per 20 mm Hg), and diastolic blood pressure (per 10 mm Hg) and the risk of aortic dissection. J-SCH

indicates Japan-Specific Health Checkups.

Makoto Hibino et al. Circulation 2022



HTA et anévrismes de I'aorte

FR de dissection mais aussi d’anévrismes de |'aorte thoracique et abdominale !

- 4654 non syndromic TAAD FR le plus fort : HTA HR 2.8  «im et Al Am Coll cardiol 2016

European Journal of Epidemiclogy (2019) 34:547-555 C d
https://doi.org/10.1007/510654-019-00510-9 104 10

META-ANALYSIS

Blood pressure, hypertension and the risk of abdominal aortic
aneurysms: a systematic review and meta-analysis of cohort studies

Elsa Kobeissi' - Makoto Hibino' - Han Pan' - Dagfinn Aune'#? -

sample 154 15

Shady cases  Size RR {95% CI)

: !
Buiche, 2018 19618 2680334 = 1.58{1.50, 168)
Stackelberg 2017 168 14240 —— 1.15{0.79, 1.66) a I — : § : : : :
Teng, 2016 6 578 -t M) 00 M 1A B0 uD WO 0 ™D W0 10 200 8 10 B0 0 100 0
i ki W el P ez Systolic blood pressure (ma/dl) Diastolic blood pressure (mg/dl)
Jahangir, 2015 31 18,501 — 1.44{1.04, 2.01)
Landenhed, 2015 12 w4 — e 221(135 362)
Tai, 2015 2208 BOTA01 & 1marn.a) Bestfitting fractional palynomial Bestfitting fractional pelynamial
Sodk AM3-CEHES 1 ISl _ i otk 9Sheonfidenceintercal | [====t 5% confidence interval
Sode, 2013 - GGPS 114 56,211 —— 1.60 {1.00, 2 40)
Forsdahl 2009 e 422 el 154(1.03,230)
Lederle, 2008 184 181208 ey 3 44(1 51, 303)
Iibaren, 2007 805 104313 - 149(128,1.74) . . , .
w2 mm i sz Accroissement de 14% et 28% risque d’AAA pour chaque augmentation
Overall (l-squared = 79.3%, p = 0.000) & 1,66 (1.49, 1.5) . . .

! de 20 mm Hg en systolique et 10 mm Hg en diastolique




Check list — bilan étiologique

7~ ANTECEDENTS )\

HTA connue ?
HTA Equilibrée ?
Tabac

/" EXCLINIQUE

Ronflements?
Arguments pour un HTA
secondaire?

4 N

BILAN Hormonal HTA 2nd
EAL

BIO

/~ 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%) / 1Ao

Examen clinique / formes syndromiques +++

N
.
ARTERES DE
< AORTE ( MOYEN ({ O
CALIBRE /
4

Marfan ‘ ‘LOEVS-DiEtZ‘ ‘ SEDv ‘




Maladies génétiques

TGFB2z3, TGFBR1&2, SMAD2s3, LOX:

syndrome de Loeys-Dietz et apparentés

PLOD: Syndrome d’Ehlers-Danlos
cyphoscoliotique L
SLC2A10, EFEMP2: syndrome Atteinte
de tortuosité artérielle netohalique

i -

/— Atteinte
FBN1: Syndrome de Marfan Structurelle

COL3A1: Syndrome d’Ehlers-Danlos

vasculaire

COL5A1, COL1A1: Syndrome d’Ehlers-Danlos
classique

BGN, MFAPS5: Syndromes apparentés aux Loeys-Dietz
ELN: Cutis laxa autosomique dominant de type 1

rome d’Ehlers-Danlos avec hétérotopie nodulaire périventriculaire

CELLULE MUSCULAIRE LISSE

MATRICE EXTRACELLULAIRE

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%)

Gene FBN1 - hyperactivation de la voie du TGFp

Dilatation de la racine Aortique 75%
15% dissection révele maladie

Type A 80% des cas

Prolapus mitral 40% 30 ans 75% a 60 ans




Marfan - Criteres de Ghent

Absence d’histoire familiale de
syndrome de Marfan

Dissection/Dilatation de I'aorte
ascendante : (Z-score 22
associée a un des critéres
suivants :

Ectopie du cristallin”
Mutation FBN1

Score systémique 2 - B

Ectopie du cristallin

ET
présence d’'une mutation FBN1
précédemment associée a une
dilatation aortique

Histoire familiale de syndrome de
Marfan (apparentés au 1*' degré)

associee a un des criteres suivants

Dissection/Dilatation de I'aorte
ascendante (Z-score 2 2.0 chez les
sujets = 20 ans ou 2 3.0 chez les
sujets < 20 ans )*

Ectopie du cristallin

Score systémique 2 7*

Signes cliniques points
Signe du poignet ET du pouce 3
Signe du poignet OU du pouce 1
Pectus carinatum 2
Pectus excavatum ou asymétrie thoracique 1
Déformation de I'arriére-pied 2
Pieds plats 1
Pneumothorax 2
Ectasie durale 2
Protusion acétabulaire 2
Segment supérieur/inférieur < 0.86 ET envergure/taille > 1.05 1
Scoliose ou cyphose thoraco-lombaire 1
Extension des coudes < 170° 1
Au moins 3 des 5 signes cranio-faciaux' 1
Vergetures 1
Myopie 1
Prolapsus de la valve mitrale 1
Total

Loeys et al 2010



Syndrome de Loeys-Dietz

Plusieurs types
Autosomique dominant

Type 1 et 2

- Mutation génes TGFBR1 et TGFBR2

1/25 000
De novo +++ (25%)

Anévrisme aorte thoracique
Atteinte SEVERE

Tortuosités vasculaires +++

Syndrome « marfanoide »

(1) Hypertélorisme (2] Luette bifide

(4) Tortuosité des vaisseoux du cou

(5) Tortuosité Aortique

(3) Peau tronslucide, cicatrices distrophiques

Systeme | Signes
Craniofaciale | - Hypertélorisme (1)

- Luette bifide (2|

- Fente palatine

- Craniosynoslose
Squelettique | - Pied bot

- Malformation cervicale et / ou instabilité
Cutané - Peau translucide (3)

- Clcatrices dystrophiques (3)
Vasculaire | Tortuosité Aortique (5)

Tortuosite des valsseaux du cou (4)




( Targe latent™ __ (@; Type 4
. complex_ XTeEs) - TGFB2
Syndrome de Loeys-Dietz e T
‘ ype let2
chaisibamne g s TGFBRI

TGFBR2

Type 3 et 4 : age adulte?

Type 3
SMAD3

Type 3 : Mutation SMAD 3 Icomm‘
. . . ’ Y — Phenotype
* Atteinte aortique rarement isolee smad 20 " -

\
» Atteinte des arteres de moyen calibre /-)J(\ Conacie
10_30% me?r;?f:é 3 = : ¥
Control of transcription B s /,/
e Atteinte articulaire (tardive)
* Terrain atopique / allergies
* Composante immunitaire

Type 4 : Mutation TGFB2
» Atteinte aortique / bicuspidie aortique

* Atteinte des arteres intracraniennes (anévrismes
Attention risque intracraniens)
d’anévrismes périphériques
(cérébraux +++)

e Tortuosité artérielle

e Syndrome +/- Marfanoide | P Henneton = 2019
Yassine NM, Front. Physiol. 2017



Syndrome d’Ehlers Danlos Vasculaire

Anomalie du collagene de type Il
Autosomique dominant (de novo 50%) Mutation COL3A1
Arteres de moyen calibre > aorte

1/200 000

Criteres de la classification
internationale (2017)

Criteres de Villefranche

Score de
Beighton o) \

Seuplese du
Seme doagt

o
. - s
'_ET%?\E&\ Soupleses du
Souplessge du dos —-— :3. A genau
— S
.,-'-""-;
P Souplesse du Hyperlaxité si
e Scom >4 painis! 3

Rosa A. Medicine 2014



Syndrome d’Ehlers Danlos Vasculaire

Patients « graves » et jeunes

100 -
Complications artérielles mais
pas que ! 757
0
s
c
. o y
-Obstétricales : ruptures 8
/7 [ V 4 o Q
utérines / hémorragie de la 2 . All patients
délivrance =N — Index cases
, p<0.001
— Relatives
-Digestive : perforation i N [ S N, T N —
0 10 20 30 40 50 60 70

. Age (years)
-Pulmonaire : pneumothorax
M Frank, EJHG, 2015



Syndrome d’Ehlers Danlos Vasculaire

Forme particuliere . oA e
« Haploinsuffisance » 10% F — Gy substutions e
Variant pathogene qui n’aboutit pas a la : L — Splce/delinsldup ~ p<0.001
production d’une protéine - o

g 50 — Haploinsufficiency p=0,038

\ . 3
Donc : 50% de collagene normal = anomalie — Varlants CIN domain =037
guantitative % 1
= Variants triple helix p=0,029

Dépistage plus difficile, parfois peu il I .

0 20 30 4 X0 60 70
Age (years)

| s—

symptomatique

Manifestation classique : dilatation de |'aorte

ascendante chez I'adulte d'age moyen M Frank, EJHG, 2015



Maladies génétigues Non syndromiques

NON-SYNDROMIC DISORDERS,

Meural crest Bicuspid aortic NOTCHI  Motch | * Aortic stenosis s GATA4 lesions associated with abnormalities
migration valve with ascend- SIRT-| MNAD-dependent * Inrare cases, dilated sexual development
ing TAAISEL GATA4 deacetylase sirtuin-1 pulmonary trunk with
histologic findings of cystic
GATA4 medial necrosis
transcription factor
Smooth muscle Familial ACTAZ ae-3mooth muscle * Premature coronary artery s Cerebral aneurysms
contraction TAAS051-34 actin disease * [schemic stroke
proteins * Patent ductus arterigsus s Associated with Moyamoya disease
Familial TAA®*  MYHI]  Smooth muscle * Patent ductus arteriosus = Acute myeloid leukemia
myosin * Intestinal pseudo-obstruction
Familial TAAS758 MYLK Myosin light chain * TAAs and dissections with * (Gl tract pathologies: intestinal pseudo-obstruction, polyps. diverticulosis,
kinase histologic findings of cystic adenocarcinoma of the colon

medial necrosis

Familial TAAS? PREGI Protein kinase * (Coronary artery aneurysms/ * Pectus abnormalities
cGMP-dependent, dissection s Abnormalities of the iris
type | s Arterial tortuosicy

Patient jeune < 45 ans (+/- 50 sans FRCV)

Test
génétique ?

Antécédents familiaux
Plusieurs territoires atteints !




NPO la dysplasie fibromusculaire ?

Atteinte aortique 3,6% a 4,7% des cas (registres US et EU)




Check list — bilan étiologique

7~ ANTECEDENTS )\

HTA connue ?
HTA Equilibrée ?
Tabac

Complications dig,
gyneco, pno, etc...

Familiaux Anévrismes
dissection mort subite

/" EXCLINIQUE

Forme Syndromique?
Feuille génétique +++

N /

4 N

BILAN Hormonal HTA 2nd
EAL

BIO

/~ PARACLINIQUE

MAPA, EDAR
SCANNER SURR
Dépistage SAOS

SCAN Cérébral et TSAO

+/- dépistage génétique
RCP génétique

\ )




Centre de competences Maladies Wasculaires Rare

OUWESTIOMMAIRE ARTERES DE NMOYEM

CALIBRE f FHLERS DAMNLOS WASCLILAIRE

- ERCOUFEr SO O e

Données genérales

DD

Ensergure. .

FD¥RCW

HT oS FalD.
Traizsment - ...

Tabac

Diabata

cholestérol

Arteinte artéerielle

Age de la 17" complication -
MHombre de complications
Type [dissection, anéyrysme, tortuosite) :

Localisation :

Fistule carctido-cavernsuse

Herédité cardiovasculaire

Consanguinite

SEEn dans la famills

Age de la 17" complication -

Hombre de complicatiocns

Type [dissection, anéyrysme, tortuosite) :
Localisation -

Si plusiewrs © arbre gencealogigus

Arteinte cardiague (valhvulaire, coronaire,
HWG. rythimique]) :

ETT
Type d'att=sints
hort subite

Arteinte ostéeo-articulaire

Pectus excavatum J carinamum
Scolicss f Cyphoss

Arachnodactylie

Hyperaxite des petites articulaticns

Fied bot / plat

Luxation grave = 3 chevilles 7/ genoux f épaules
Entorse grawe = 3 chevilles f genous: ¢ Epaulss
Luxation congénitale de hanche

BEighton o .. =]

Rupturs tendineuss f musculairs

Mar=sille

n
i1
m
8]
=
%]
c
)
|
=
|
1
1]
1]

Arteinte cutanees

Heématomes sponianes
Hyperélasticits cutange
Fzau weloutés

P=au fine transiucide
Trouble de la cicatrisation

Wergstures

Warices precocces (328 - ... 1
Livedao

AlopEcis

Arteinte digestive

age de la 17" complication -
Mombre de complications :
Type [perforastion ocoliqus, rupturs de rate, harnis] :

Arteinte obstétricales

Age de la 17" complication -
Momibres de grossessss compliguéss -

Type (rupture witérine, dechirure peringes, hemorragie,

AR, RERA, bridss amniotigoss) -

Autres

Wisesge de madons

ACTOZars

Falais ogival  crews

Lustte &largie / bifide

sbsence de frein lakial S lingusl
Rétraction gingivale

Fernte palstine

Ectopie du cristadlin

Lataractes

Sclérotiques bleutées

Surdite

MoyE BAOYE,

mMigraine

Retzrd msntal

Freusmothoras / HEmo thoras spontEne
slbsrgis -

msladie autc—immune -

Traitermemnt

B bloguant fIEC F aRaz
SLTrES



HEALTHY ADRTIC WALL

Aortites
@

Infiltration de |la paroi aortique
par des cellules inflammatoires

Souvent paucisymptomatique
(AEG, Fievre +/- signes systémiques)
Syndrome inflammatoire biologique +++ parfois

Atteinte de l'aorte et de ses branches

Complications : sténose > anévrisme > dissection

Diagnostic = anapath +++

ADRTIC WALL AFFECTED BY GCA

L]
000
o °
’ K GD' by | . -
‘ .
@Y = . -
¥

Imagerie (SCAN : épaississement de la paroi aortique 2 2 mm / hypermétabolisme PET SCAN)

Ironi G. JACC: CARDIOVASCULAR IMAGING, 2018



Vascularites

Immune Complex Small Vessel Vasculitis
Cryoglobulinemic Vasculitis
IgA Vasculitis (Henoch-Schénlein)
Hypocomplementemrmic Urticarial Vasculitis
(Anti-Clqg Vasculitis)

Medium Vessel Vasculitis l
Polyarteritis Nodosa J Anti-GBM Disease \
KawasakiDisease

A

||

ANCA-Associated Small Vessel Vasculitis
Microscopic Polyangiitis
| Granulomatosis with Polyangiitis
{Wegener’s)
Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis
{Churg-Strauss)

Large Vessel Vasculitis
Takayasu Arteritis
Giant Cell Arteritis



Maladie de Takayasu

S w u« §J4
1]
SO8
VAVAVA

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

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

Classiqguement 2 phases :

Phase aiglie « préocclusive » : Fievre, asthénie, arthralgies (10-30%), signes cutanés (EN, PG),
carotidodynie, sueurs nocturnes, uveite, episclérite, ...

Phase vasculaire « occlusive » : |ésion artérielle = Sténoses, occlusions, anévrismes

Syndrome inflammatoire biologique +++

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



Maladie de Takayasu

Atteint I'aorte et ses branches :

-Sous clavieres 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....)



s , Age > 50 ans 1/Inflammation
Arterlte d ceIIuIes geantes (ACG) (Age moyen 70-75ans) Syndrome inflammatoire

biologique +++

2/Ischémie AEG, fievre
Association PPR 50%

Art ophtalmique : NOIAA 8-20%

Art temporale superficielle
Art occipitale

Céphalées
Hyperesthésie du cuir chevelu

Artere maxillaire interne : claudication de la machoire

Artere vertébrale : AVC AIT 7%

Artére sous claviére / axillaire : asymétrie tensionnelle /
claudication MS



L. Delaval, et al. Autoimmunity Reviews 2019

Diffé re ntes fo rm es dACG ? C. Dejaco et al. Rheumatology 2017

Molina-Collada J, et al. RMD Open 2023

Atteinte aortique
et branches proximales 45-65%
Aortite compliquée 3-18%
(anévrismes 15% +++/dissections 2%)

Forme CEPHALIQUE

-Patients plus agés > 60 ans (70 ans)
-Signes céphaliques 90%
-Signes oculaires 27%

-BAT positive 72% Forme AORTIQUE

-Patients plus jeunes (50-60 ans)
-Plus d’aortite 78% et d’att vasc périph
(sous clav, axillaires, fémorales...)
-Syndrome inflammatoire plus marqué

-Moins d’aortite
-Syndrome inflammatoire plus
modéré

-Moins d’atteinte oculaire
-Moins de signes céphaliques
-BAT moins positive 59%



Images échos J Bertolino

Artérite a cellules géantes (ACG)
— S o e

-




Artérite a cellules géantes (ACG)




Maladie de Behcet

Criteres internationaux de classification (2013)

n . Vascularite systémique H>F
Symptomes Points

Aphtes buccaux
Aphtes génitaux
Atteinte oculaire
Atteinte cutanée
Atteinte vasculaire
Atteinte neurologique
Pathergy test positif

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

N = S




Maladie de Behcet et atteinte artérielle

2 a 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

Alibaz-Oner F Medicine 2015



Autres causes d’aortite

- Polychondrite atrophiante 6%
- lao et dilatation Aorte asc 6-27%

- Cogan 10-15% (aorte ascendante et arc)
- Sarcoidose
- SPA jusqu’a 20% ? (racine l'aorte et aorte asc)

- PR, Lupus, Vascularites a ANCA rare

Dion J. Rev Med Interne 2017



Check list — bilan étiologique

7~ ANTECEDENTS )\

HTA connue ?
HTA Equilibrée ?
Tabac

Complications dig,
gyneco, pno, etc...

Familiaux Anévrismes
dissection mort subite

/" EXCLINIQUE

Forme Syndromique?
Feuille génétique +++

Claudication machoire
Céphalées,
Hyperesthésie
Abolition pouls, souffles
Aphtose bipolaire
Uveite/sclérite
Chondrite
Arthrites, enthésites

\_ /

7 B0 )

BILAN Hormonal HTA 2nd
EAL

CRP +++ fibrinogéne

ACAN DNA ECT ANCA SAPL
ECA

\ /

/~ PARACLINIQUE

\

MAPA, EDAR
SCANNER SURR
Dépistage SAOS

EDTSAO

BAT > 50 ans
TEP SCANNER

Histologie Aorte ?

SCAN Cérébral et TSAO

+ ED TEMPOR > 50 ans

)




Ne pas oublier les aortites infectieuses !

Greffe au niveau d’une zone de turbulence lors bactériémie (plague; anévrisme)
+/- embole / foyer septique contigu / plaie pénétrante
H>F

—>Développement rapide d’un anévrisme sacciforme ou pseudo-anévrisme (syphilis, BK)
—>Pyogeénes (hémocs ++) / culture sur piéce opératoire

—>staphylocoques, 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

7~ ANTECEDENTS )\

HTA connue ?
HTA Equilibrée ?
Tabac

Complications dig,
gyneco, pno, etc...

Familiaux Anévrismes
dissection mort subite

/" EXCLINIQUE

Forme Syndromique?
Feuille génétique +++

Claudication machoire
Céphalées,
Hyperesthésie
Abolition pouls, souffles
Aphtose bipolaire
Uveite/sclérite
Chondrite
Arthrites, enthésites

\_ /

\

-

AN

BIO N\
BILAN Hormonal HTA 2nd
EAL

CRP +++ fibrinogéne

ACAN DNA ECT ANCA SAPL
ECA

Syphilis Quantiféron
Rickettsies, bartonnella
Brucellose, histoplasmose
Hemocs, PCR Whipple

/

/~ PARACLINIQUE

MAPA, EDAR
SCANNER SURR
Dépistage SAOS

SCAN Cérébral et TSAO
EDTSAO
+ ED TEMPOR > 50 ans
BAT > 50 ans
TEP SCANNER

Histologie Aorte ?

QCR sur piece opératoiry




Fibrose rétro-péritonéale

Classical aortitis

FRP idiopathique

Predominant
medial inflammation

!

Aorte non dilatée

Fibrose (x inflammation)

A. Le Joncour. Rev Med Int 2020
Kasashima S and Zen Y, Curr Opin Rheumatol 2011



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




Maladies des IgG4

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

Atteintes d’organes au cours du syndrome d’hyperlgG4

Infiltration hypophysaire

Syndrome | Dacryoadénite FE
de Mikulicz |  Sialadénite «——3 PTI de lorbite
= Thyroidite de Riedel
Adénopathies profondes « —O0 » PTI pulmonaire

PTI hépatique

* Pancreatite sclérosante

Cholangite sclérosante

e 0 o e Fibrose rétropéritonéale
Néphrite interstitielle

Prostatite Aortite

PTl=pseudo-tumeur inflammatoire; les atteintes les plus fréquemment rapportées sont signalées en rouge

Fig. 1. Atteintes d’organes au cours du syndrome d’hyper-1gG4.

Ebbo M. Rev de méd int 2012



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

Anévrysme abdominal inflammatoire

Uretére
0 Aorte dilatée
¢ inflammation

FRP péri-anévrysmale

Aorte dilatée

Fibrose (£ inflammation)

Fibrose péri-aortique, adhérences
aux organes de voisinage

Etiologie inconnue

Fibrose réactionnelle
immunoallergigue aux composants
athétomateux ?

Rapport avec une maladie des 1gG4?

Crédit phatos : Pr 0. Espitia, Nantes



NPO les causes tumorales |




NPO les causes tumorales |




Causes iatrogenes ? Fluoroquinolones?

No. of events Lower risk - Higher risk .
Total cohort FQ C HR (95%CI) of aneurysm - of aneurysm P value "E:D 2.5 filorauolones
Outcome 9053961 38542584 ' g‘;; .q. :
BX  ===Amoxicillin
Any aneurysm 6752 17627 1.20(1.17-1.24) [ | <.001 oc 2.0
Aortic aneurysm 5110 13188 1.21(1.17-1.25) | <001 8 -g
Thoracic 117 3719 1,05 (0.98-1.13) - 16 R
0
Abdominal 3067 6807 1.31(1.25-1.37) El <.001 %.Q 15
Thoracoabdominal 70 237 0.90(0.68-1.200 —W— 49 £ .E
Unspecified 1392 3919 1,18(1.11-1.26) s 3 <,001 .g ; 1.0
Aortic dissection 368 1088 1.09(0.95-1.24) - | 21 Zu g
Iliac artery aneurysm 230 397 1.60(1.33-1.91) —i— <,001 :E, g
Other abdominal aneurysm 478 880 1.58(1.39-1.79) : —- <.001 3 g 0.5
Other/unknown aneurysm 959 2088 1.10(1.02-1.19) = B 02
Aneurysm repair 103 172 1.88 (1.44-2 46) —&— <001 0
0 10 20 30 40 50 60
I L IIIIIIII|IIIIIIII|IIIIIIIIII
1 2 Days
HR (95% CI)

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



Check list — bilan étiologique

7~ ANTECEDENTS )\

HTA connue ?
HTA Equilibrée ?
Tabac

Complications dig,
gyneco, pno, etc...

Familiaux Anévrismes
dissection mort subite

Médicaments?

/" EXCLINIQUE

Forme Syndromique?
Feuille génétique +++

Claudication machoire
Céphalées,
Hyperesthésie
Abolition pouls, souffles
Aphtose bipolaire
Uveite/sclérite
Chondrite
Arthrites, enthésites

\_ /

BIO

4 N

BILAN Hormonal HTA 2nd
EAL

CRP +++ fibrinogéne

ACAN DNA ECT ANCA SAPL
ECA IgG4
Typage lympho EPS

Syphilis Quantiféron
Rickettsies, bartonnella
Brucellose, histoplasmose

\ /

Hemocs, PCR Whipple

N /

/~ PARACLINIQUE

MAPA, EDAR
SCANNER SURR
Dépistage SAOS

SCAN Cérébral et TSAO
EDTSAO
+ ED TEMPOR > 50 ans
BAT > 50 ans
TEP SCANNER

Histologie Aorte ?

QCR sur piece opératoiry




MERCI

de votre attention

o b vtd by g A “ SFMV
de Marseille hm  Socieroncone h A e Madecine vasculaire
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