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RÉSUMÉ : Les vascularites cutanées sont de diagnostic facile pour un dermatologue. Elles se mani-
festent par un purpura infiltré, des lésions papuleuses plus ou moins urticariennes, des nodules, un 
livedo infiltré ou des nécroses généralement associées aux autres lésions dermatologiques.
Plus atypiques sont les lésions maculeuses ou les pustules. Le diagnostic est le plus souvent anato-
mopathologique ; il permet de préciser la taille des vaisseaux atteints et la nature de l’infiltrat. L’im-
munofluorescence directe d’une lésion récente a un intérêt étiologique. Les infections doivent être 
évoquées en priorité, notamment celles ayant des conséquences thérapeutiques. Le diagnostic de 
vascularite médicamenteuse, avec ou sans anticorps anticytoplasme des polynucléaires neutrophiles, 
est un diagnostic d’élimination.

C. FRANCÈS
Service de Dermatologie-Allergologie, 
Hôpital Tenon, PARIS.

Conduite à tenir devant 
une vascularite cutanée

L es vascularites sont caractérisées 
par une atteinte inflammatoire et 
destructrice de la paroi des vais-

seaux. Les manifestations cutanées 
peuvent être isolées ou s’intégrer dans 
une maladie systémique. Elles sont très 
polymorphes, et dépendent du type et de 
l’étendue des vaisseaux pathologiques 
ainsi que du stade évolutif lésionnel. 
Leur prise en charge dépend de l’exten-
sion de la vascularite, de sa cause et du 
profil évolutif de la maladie.

Diagnostiquer la vascularite 
cutanée

Habituellement, cette étape est facile à 
mener sur la simple clinique. Toutefois, 
une confirmation histologique est sou-
haitable, la biopsie étant pratiquement 
systématique chez l’adulte, plus rare-
ment réalisée chez l’enfant devant un 
tableau typique de vascularite à IgA.

Plusieurs types de lésions cutanées 
peuvent témoigner d’une vascularite. 
Souvent associés, ils donnent à l’en-
semble un aspect polymorphe.

Les lésions purpuriques sont infiltrées, 
plus ou moins nécrotiques, localisées 
sur les zones déclives (fig. 1). Elles sont 
souvent associées à des lésions érythé-
mateuses ou à des éléments érythémato- 
papuleux ou nécrotiques (fig. 2). En 
cas de vascularite chronique telle que 
celles observées au cours des cryoglo-

Fig. 1 : Purpura infiltré de la cheville.
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culières en raison de leur caractère peu 
prurigineux et de leur fixité avec per-
sistance dans une même zone plus de 
24 heures. Ailleurs, il s’agit de lésions 
papuleuses rouge foncé pouvant 
prendre une disposition annulaire rap-
pelant l’érythème polymorphe (fig. 6), 
fréquemment localisées sur le tronc, ne 
prédominant pas sur les zones déclives. 
Des lésions papuleuses sont également 
observées au cours de l’Erythema ele-
vatum diutinum (EED). Cette rare vas-
cularite, d’évolution chronique avec 
des poussées récidivantes, est carac-
térisée cliniquement par la présence 
de plaques, papules ou nodules rouge 
sombre, violacés ou jaunâtres, voire de 
lésions vésiculo-bulleuses, répartis de 
façon symétrique sur les faces d’exten-
sion des membres et les extrémités, res-
pectant le tronc (fig. 7). Les fesses et la 
région du tendon d’Achille sont aussi 
des sièges de prédilection. L’Erythema 
elevatum diutinum est associé aux dys-
globulinémies IgA et à la présence de 
p-ANCA (ANCA avec fluorescence péri-
nucléaire) d’isotype IgA dont la cible 
reste indéterminée [1].

bulinémies associées à une hépatite C, 
le purpura est parfois masqué par une 
dermite ocre, généralement bilatérale, 
non expliquée par l’insuffisance vei-
neuse (fig. 3).

Des lésions maculeuses (fig. 4) orientent 
vers une artérite maculeuse lymphocy-
taire, entité plus récemment définie, 
caractérisée par la présence de lésions 
maculeuses de taille variable, souvent 
hyperpigmentées, parfois érythéma-
teuses ou hypopigmentées, de topogra-
phie prédominante sur les membres.

Les lésions papuleuses peuvent prendre 
des aspects différents. Il s’agit parfois 
de lésions urticariennes (fig. 5) parti-

Fig. 2 : Lésions maculeuses, purpuriques et nécro-
tiques sur une cuisse et une jambe.

Fig. 3 : Dermite ocre bilatérale et purpura des deux 
membres inférieurs secondaires à une vascularite 
chronique.

Fig. 4 : Lésions maculeuses de la face postérieure 
des cuisses d’une artérite maculeuse lymphocytaire.

Fig. 5 : Papules urticariennes d’une vascularite 
leucocytoclasique.

Fig. 6 : Papules rouge sombre du tronc correspon-
dant à une vascularite leucocytoclasique.

Fig. 7 : Papules violacées avec lésions nodulaires 
et bulleuses sur la face d’extension des articula-
tions de la main, évocatrices d’Erythema elevatum 
diutinum.
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Les nodules dermiques (fig. 8) ou hypo-
dermiques des vascularites sont de 
petite taille, à rechercher sur les trajets 
vasculaires des membres, parfois à peine 
visibles, toujours palpables. Ils peuvent 
évoluent vers la nécrose et l’ulcération.

Le livedo prédomine nettement sur les 
membres inférieurs (fig. 9), pouvant tou-
cher également la face postérieure des 
membres supérieurs et la moitié inférieure 
du tronc. Il est typiquement infiltré et 
ramifié lors de la phase active de la vascu-
larite. Il est soit isolé, soit associé à d’autres 
lésions, en particulier aux nodules der-
miques et aux nécroses cutanées.

Les lésions nécrotiques sont rarement 
isolées, pouvant compliquer toutes les 
autres lésions vues précédemment. 
Elles sont parfois superficielles, à l’ori-
gine de décollements bulleux, parfois 
plus profondes, donnant des placards 

trat sont variables. Les polynucléaires 
neutrophiles plus ou moins altérés sont 
les principaux éléments observés dans 
les vascularites leucocytoclasiques 
(fig. 12), qui touchent davantage les 
capillaires et les veinules postcapillaires 
que les artérioles du derme profond ou 
de l’hypoderme.

Les vascularites leucocytoclasiques du 
derme superficiel sont observées dans 
toutes les vascularites cutanées isolées 
ou systémiques, n’orientant pas le dia-
gnostic étiologique. Parfois, l’infiltrat 
est composé principalement de lympho-
cytes envahissant la paroi du vaisseau 
atteint (fig. 13). Ces véritables vascula-
rites lymphocytaires sont à différencier 
des infiltrats lymphocytaires périvascu-
laires n’envahissant pas la paroi vascu-
laire, sans signification pathologique ou 
considérés comme satellites d’un autre 
processus, en particulier thrombotique. 
Les véritables vascularites lympho-
cytaires pourraient correspondre à un 
stade évolutif des vascularites leuco-
cytoclasiques marquant le passage à un 
stade subaigu.

noirâtres bordés d’un liseré purpurique 
(fig. 10). L’évolution vers une ulcération 
est fréquente.

Enfin, une vascularite peut se manifester 
par des lésions pustuleuses non follicu-
laires, souvent entourées d’une aréole 
purpurique notamment dans la maladie 
de Behçet ou les entérocolites inflamma-
toires (fig. 11).

La définition des vascularites étant 
anatomique, le diagnostic repose sur 
les données de l’anatomopathologie 
précisant le type de vaisseau atteint et 
la nature de l’infiltrat. Ainsi seront éli-
minées les lésions cutanées liées à une 
fragilité capillaire, les maladies throm-
bosantes ou emboliques. Les lésions 
associent à des degrés divers un infiltrat 
et une nécrose de la paroi vasculaire. 
L’importance et la formule de l’infil-

Fig. 8 : Nodules d’une vascularite d’une artériole 
hypodermique sur la jambe.

Fig. 9 : Livedo ramifié et infiltré des deux membres 
inférieurs.

Fig. 10 : Plaques de nécrose cutanée du pied et de 
la cheville liées à une vascularite.

Fig. 11 : Pustule non folliculaire secondaire à une 
vascularite.

Fig. 12 : Vascularite leucocytoclasique des vais-
seaux superficiels du derme.

Fig. 13 : Vascularite lymphocytaire d’un vaisseau 
superficiel dermique.
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directe a, en revanche, un intérêt étio-
logique indiscutable à condition de pré-
lever une lésion de moins de 24 heures. 
Cependant, aucun profil de résultat 
d’immunofluorescence directe n’est 
spécifique d’une maladie ou exclusive 
d’une autre. Après 72 heures, générale-
ment les immunoglobulines ne sont plus 
détectées, seul le C3 persiste.

Conduite à tenir

Le clinicien doit apprécier l’extension 
de la vascularite et rechercher une 
cause. L’interrogatoire et l’examen cli-
nique sont d’une importance primor-
diale pour apprécier l’extension de la 
vascularite. En effet, ils permettent de 
suspecter ou de mettre en évidence une 
altération de l’état général, une atteinte 
articulaire (plus souvent à type d’ar-
thralgies que d’arthrites), une hyperten-
sion artérielle, une atteinte digestive 
(douleurs abdominales, troubles du 
transit, hémorragies), une atteinte 
musculaire (myalgies, œdèmes seg-
mentaires, plus rarement déficit), une 
atteinte du système nerveux central ou 
périphérique, une atteinte ORL (sinu-
site, chute de l’audition), une atteinte 
oculaire ou urogénitale.

La recherche d’une atteinte rénale, car-
diaque ou pulmonaire oblige à pratiquer 
systématiquement un certain nombre 
d’examens complémentaires : sédi-
ment urinaire, dosage de la protéinurie/
créatininurie sur échantillon, créati-
nine, radiographie pulmonaire face et 
profil, électrocardiogramme complété 
éventuellement par une échographie 
cardiaque. Un Hemoccult est souvent 
préconisé pour rechercher une atteinte 
digestive occulte [2]. Il est important de 
répéter les examens urinaires (bandelette 
urinaire, protéinurie/créatininurie) au 
rythme de 1 fois par semaine à 1 fois par 
mois pendant un minimum de 3 mois, 
voire pendant toute une année.

Le bilan étiologique doit s’acharner à 
rechercher une cause. En l’absence de 

vascularites leucocytoclasiques. Les vas-
cularites nécrosantes des artérioles de 
moyen calibre sont évocatrices de périar-
térite noueuse tout en n’étant pas spéci-
fiques (fig. 15). En effet, des aspects de 
vascularite nécrosante des artérioles cuta-
nées peuvent être observés dans les vas-
cularites médicamenteuses, infectieuses 
et dans diverses vascularites systémiques 
telles que la GPA, la GEPA, la maladie de 
Takayasu ou la polyarthrite rhumatoïde.

L’artérite maculeuse est caractérisée 
par un infiltrat lymphocytaire d’une 
artériole de moyen calibre sans polynu-
cléaires neutrophiles, un anneau hyali-
nisé de fibrine intraluminale et l’absence 
de rupture de la lame élastique interne.

Diverses conséquences de l’atteinte 
inflammatoire peuvent être observées 
telles qu’une thrombose secondaire à 
l’atteinte des cellules endothéliales et à 
l’inflammation. Ces vascularites throm-
bosantes sont difficiles à différencier des 
processus initialement thrombotiques 
provoquant une nécrose colonisée secon-
dairement par les cellules inflamma-
toires. L’intensité de la nécrose cutanée 
témoigne de l’extension de l’obstruction 
vasculaire. La disparition des cellules 
inflammatoires peut laisser place à une 
sclérose mutilante angiocentrique, par-
fois sténosante. Une xanthomisation des 
lésions est possible, notamment en pré-
sence de lésions granulomateuses ou au 
cours de l’Erythema elevatum diutinum.

L’étude en immunofluorescence directe 
d’une biopsie cutanée en peau lésée 
est d’un apport limité pour le diagnos-
tic positif de vascularite cutanée. En 
effet, la mise en évidence des dépôts 
vasculaires d’immunoglobulines et de 
complément dépend de la cause et de 
l’âge de la lésion. Leur absence ne peut 
en aucun cas éliminer le diagnostic de 
vascularite. À l’inverse, leur présence 
isolée sans lésion histologique de vas-
cularite n’a pas de valeur diagnostique ; 
ces dépôts peuvent également être pré-
sents au cours des thromboses sans vas-
cularite. L’immunofluorescence cutanée 

La prédominance de macrophages, avec 
ou sans cellules géantes, caractérise les 
vascularites granulomateuses (fig. 14). 
Le granulome peut se situer dans la paroi 
des vaisseaux ou à distance, la présence 
de lésions granulomateuses orientant 
vers le diagnostic de granulomatose avec 
polyangéite (GPA) ou de granulomatose 
éosinophilique avec polyangéite (GEPA) 
sans en être spécifique. Les vascularites 
nécrosantes sont surtout observées sur 
les artérioles de moyen calibre du derme 
profond et de l’hypoderme. Cependant, 
il n’est pas rare d’observer un aspect de 
nécrose fibrinoïde également dans les 
vaisseaux de faible calibre au cours des 

Fig. 14 : Vascularite granulomateuse d’une arté-
riole dermique.

Fig. 15 : Vascularite nécrosante d’une artériole 
hypodermique.
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à part : hypersensibilité à l’encre utili-
sée, infection inoculée lors de l’acte ou 
simple phénomène de Koebner [5].

>>> La présence d’un contexte infec-
tieux oriente d’emblée l’enquête étiolo-
gique car toutes les infections – qu’elles 
soient bactériennes, virales, mycosiques 
ou parasitaires – sont susceptibles d’être 
associées à une vascularite qui peut 
être cutanée isolée ou systémique. Le 
diagnostic est généralement facile au 
cours des infections aiguës, notamment 
septicémiques. La vascularite est alors 
souvent associée à des phénomènes 
thrombotiques et/ou à des emboles sep-
tiques. Le Purpura fulminans est la forme 
la plus grave associant, à des degrés 
divers, un syndrome infectieux, un état 
de choc, des troubles de la conscience et 
un purpura nécrotique extensif. La prio-
rité absolue est au traitement du choc.

Parallèlement, des prélèvements bacté-
riologiques sont pratiqués, comportant 
une ponction lombaire, des hémocul-
tures répétées, des prélèvements pha-
ryngés et un ECBU. Le germe en cause 
est en général le méningocoque mais 
aussi l’Hæmophilus, plus rarement 
le streptocoque, le pneumocoque ou 
le staphylocoque. L’antibiothérapie 
est prescrite d’emblée, sitôt les prélè-
vements bactériologiques faits, sans 
attendre leurs résultats, faisant appel aux 
céphalosporines. Ce tableau, rare chez 
l’adulte, est de pronostic réservé. Parfois, 
le tableau est moins sévère. En tout état 
de cause, un purpura fébrile impose de 
pratiquer systématiquement une ponc-
tion lombaire et des hémocultures.

À l’inverse, la découverte, lors d’un exa-
men clinique soigneux, de lésions pur-
puriques devant un syndrome méningé 
oriente vers une étiologie infectieuse, 
en particulier méningococcique. Le 
diagnostic est plus difficile lorsque l’in-
fection est subaiguë ou chronique, peu 
fébrile. Il est alors fondamental de recher-
cher soigneusement les infections graves 
et curables comme les endocardites, les 
méningococcémies chroniques. La pra-

doit faire évoquer d’emblée une vascu-
larite des golfeurs dont le diagnostic est 
clinique, ne justifiant aucun examen 
complémentaire car elle est toujours limi-
tée à la peau, sans atteinte systémique, 
et d’évolution spontanément résolutive 
en 3-5 jours. Cette entité a été décrite ini-
tialement par Ramelet, en 2004, chez des 
femmes en période chaude estivale après 
un sport intensif en montagne [3]. Elle a 
été reprise secondairement dans les pays 
anglo-saxons sous le terme de vascularite 
des golfeurs [4]. Bien que prédominant 
nettement chez la femme, les deux sexes 
peuvent être touchés. Le contexte cli-
nique permet d’en faire aisément le dia-
gnostic et de ne pas prescrire d’examens 
inutiles dans ce contexte très particulier.

>>> De même, les rares vascularites de 
contact sont généralement uniquement 
cutanées et de diagnostic évident du fait 
de la topographie initiale ou prédomi-
nante des lésions sur la zone de contact. 
Elles peuvent faire suite à l’application 
de produits chimiques (insecticides, 
dérivés du pétrole), végétaux ou ani-
maux. Ailleurs, elles sont secondaires 
aux applications de topiques médica-
menteux. Des vascularites de contact à 
l’Hexomédine, aux anti-inflammatoires 
non stéroïdiens ou aux antalgiques ont 
ainsi été décrites. Elles apparaissent 
1 à 8 jours après les applications, et se 
traduisent par des lésions purpuriques 
ou urticariennes, parfois associées à des 
lésions eczématiformes. 

Les biopsies précoces ont mis en évi-
dence une vascularite lymphocytaire 
et/ou leucocytoclasique des vaisseaux 
dermiques superficiels, parfois asso-
ciée à une spongiose épidermique. Les 
tests épicutanés avec le produit en cause 
reproduisent la lésion initiale alors que 
ceux avec le produit actif dans sa forme 
orale sont inconstamment positifs. Le 
risque de réintroduction du produit 
en cause par voie orale en fonction des 
résultats de ces tests épicutanés n’a pas 
été évalué sur de grandes séries. Les vas-
cularites sur tatouages, dont l’étiologie 
n’est pas univoque, sont quant à elles 

toute symptomatologie clinique orien-
tant vers une cause, un certain nombre 
d’examens complémentaires seront 
demandés systématiquement : numé-
ration formule sanguine, vitesse de 
sédimentation, transaminases, cryoglo-
bulinémie, anticorps antinoyaux, facteur 
rhumatoïde, anticorps anticytoplasme 
des polynucléaires neutrophiles, dosage 
du complément total et de ses fractions, 
immunoélectrophorèse des protéines 
sériques, sérologies virales (hépatite B 
et C), anticorps antistreptococciques. 
Selon le contexte clinique, ce bilan sera 
complété par une sérologie VIH, des 
hémocultures, une échographie car-
diaque ou une ponction lombaire.

Les autres sérologies virales (EBV, par-
vovirus B19, CMV…), pour certaines sys-
tématiques, nous paraissent facultatives 
en raison de l’absence de conséquences 
thérapeutiques à l’exception de certains 
cas particuliers (grossesse, collectivités, 
immunodépression). En l’absence de 
cause évidente, un panorex dentaire et un 
scanner des sinus aideront à rechercher 
une infection focale.

 Malgré ce bilan, plus de la moitié des vas-
cularites vues en dermatologie restent de 
cause inconnue. En l’absence de cause 
identifiée, le traitement est symptoma-
tique et comporte une contention évitant 
le repos au lit. La colchicine est prescrite 
en première intention à la dose de 1 à 
2 mg/j, puis en cas d’échec la Disulone à la 
dose de 50 à 150 mg/j (toujours associée à 
la Speciafoldine 1cp/j) avec les contrôles 
usuels (numération, méthémoglobiné-
mie). Une corticothérapie générale n’est 
justifiée que devant une nécrose extensive.

Éléments cliniques 
d’orientation étiologique

1. Contexte particulier

>>> L’apparition de lésions urticariennes 
et purpuriques de vascularite des jambes 
après un effort sportif en saison chaude 
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térêt pour déterminer la responsabilité 
du médicament. Leur prévalence varie 
d’une série à l’autre en fonction du carac-
tère plus ou moins rigoureux des critères 
retenus pour les diagnostiquer. Il est, 
en effet, souvent difficile de distinguer 
la responsabilité des médicaments de 
celle de la maladie infectieuse ou auto- 
immune pour laquelle ils ont été pres-
crits. Les vascularites médicamenteuses 
disparaissent théoriquement après le 
seul arrêt du médicament. Cependant, 
la gravité de l’atteinte cutanée ou des 
atteintes systémiques peut obliger à trai-
ter les malades sans attendre la régression 
à l’arrêt du médicament, avec des temps 
de traitement généralement plus courts 
que dans les vascularites systémiques.

3. Lésions cutanées associées

Certaines lésions cutanées associées à la 
vascularite sont évocatrices de vascula-
rites individualisées comme entités défi-
nies ou d’une maladie associée.

>>> Ainsi, un Pyoderma gangrenosum 
(fig. 16) orientera vers une maladie 
inflammatoire du tube digestif, une 
maladie de Takayasu, une granulomatose 
avec polyangéite, une maladie de Behçet 
ou une polychondrite atrophiante.

>>> Des nodules céphaliques pouvant 
correspondre à un granulome de Churg 
et Strauss (fig. 17), comme l’asthme, 
seront plutôt évocateurs d’une granulo-
matose éosinophilique avec polyangéite.

Histologiquement, certains auteurs 
insistent sur la fréquence de l’infiltrat 
lymphocytaire, parfois associé à des 
éosinophiles, alors que d’autres ne 
signalent pas de particularités histolo-
giques aux vascularites induites par les 
médicaments. L’éosinophilie sanguine 
est plus fréquemment observée dans les 
formes systémiques (79 %) que dans les 
formes cutanées isolées (22 %). La pré-
sence d’anticorps anticytoplasme des 
polynucléaires neutrophiles (ANCA) 
ne doit pas remettre en cause l’origine 
médicamenteuse de la vascularite, les 
principaux médicaments inducteurs 
de vascularites avec ANCA étant rap-
portés dans le tableau I. Ces anticorps 
sont alors plus souvent de type myélo-
peroxidase que protéinase 3. Ils sont 
fréquemment associés à la présence 
d’anticorps antinucléaires, anti-his-
tones, anticardiolipine d’isotype IgM et 
de C4 bas [7, 8].

Les vascularites médicamenteuses 
peuvent être provoquées par une large 
variété de médicaments, avec géné-
ralement une prévalence très faible 
chez les sujets traités, aussi sont-elles 
de diagnostic difficile. Les tests cuta-
nés médicamenteux ou les autres tests 
immunologiques in vitro n’ont pas d’in-

tique systématique de radiographies 
des sinus et d’un panorex dentaire à la 
recherche de foyers infectieux, notam-
ment streptococciques, est de faible ren-
tabilité. Il en est de même du dosage des 
anticorps antistreptococciques.

Parmi les viroses, celles justifiant un trai-
tement seront recherchées en priorité, 
telles que l’infection VIH, les hépatites 
virales au virus de l’hépatite B ou C. Les 
mycoses chroniques et les parasitoses 
peuvent également se compliquer de 
vascularites cutanées ou cutanéo-sys-
témiques. Le rôle des infections dans le 
déclenchement des vascularites systé-
miques considérées comme des entités 
anatomocliniques est étayé depuis de 
nombreuses années, par exemple au 
cours de la GPA où le portage nasal de 
staphylocoques dorés est associé à un 
risque accru de récidives. La possibilité 
d’induction d’ANCA par des infections 
chroniques a été soulignée par plusieurs 
auteurs [6]. Les ANCA d’origine infec-
tieuse seraient plus souvent associés à 
des anticorps antiphospholipides.

2. Quand incriminer une origine 
médicamenteuse ?

Le diagnostic de vascularite médica-
menteuse est un diagnostic d’élimina-
tion qui doit cependant être envisagé 
rapidement du fait de la nécessité 
d’arrêter au plus tôt les médicaments 
suspects. Ces vascularites apparaissent 
dans des délais variables après le début 
de la prise médicamenteuse (quelques 
heures à plusieurs années). Elles 
n’ont aucune particularité clinique 
et touchent les vaisseaux de petit et 
moyen calibre. Les formes cutanées 
sont les plus fréquentes avec des lésions 
purpuriques, urticariennes ou nécro-
tiques, plus rarement nodulaires. Tous 
les éléments sont théoriquement d’âge 
similaire. Dans les formes systémiques, 
il existe souvent une atteinte articulaire 
et rénale (similaire à celle de la polyan-
géite microscopique). L’atteinte du sys-
tème nerveux, de la sphère ORL et du 
poumon est plus rare.

l �Anti-TNF
l �Antithyroïdiens : propylthiouracile, 

méthimazole
l �Cocaïne/lévamisole
l �Hydralazine
l �Minocycline
l �Rituximab
l �Montélukast
l �Statines
l �Sulfasalazine
l �Ciprofloxacine
l �Céfaclor
l �D-pénicillamine
l �Tocilizumab
l �Abatacept
l �Phénytoïne
l �Clozapine
l �Allopurinol

Tableau I : Principaux médicaments impliqués 
dans les vascularites médicamenteuses avec anti-
corps anticytoplasme des polynucléaires neutro-
philes (d’après [16]).

Fig. 16 : Ulcération à type de Pyoderma gangreno-
sum au cours d’une polychondrite atrophiante.
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atteinte des artérioles du derme profond 
et/ou de l’hypoderme. Aussi n’est-il pas 
surprenant qu’elle se manifeste surtout 
par des nodules (80 %), un livedo ramifié 
infiltré (56 %) et des ulcérations (51 %). 
Il existe parfois des arthralgies et des 
myalgies et, dans environ un tiers des 
observations, une neuropathie périphé-
rique de type sensitif, très douloureuse, 
siégeant dans le même territoire que les 
manifestations cutanées.

L’évolution, le plus souvent bénigne, 
se prolonge sur des années, émaillée de 
rechutes parfois favorisées par des épi-
sodes infectieux, en particulier strepto-
cocciques chez l’enfant.

Le traitement est non codifié, adapté en 
fonction de la gravité de la maladie, en 
tenant compte de son évolution. Une 
contention est indispensable comme 
dans toutes les vascularites cutanées. 
De la colchicine et/ou de la Disulone 
sont les traitements prescrits en pre-
mière intention. L’intensité des douleurs 
secondaires à la neuropathie sensitive 
conduit souvent à être plus agressifs 
avec prescription d’une corticothéra-
pie générale prolongée, éventuellement 
associée à des immunosuppresseurs 
en cas de corticodépendance (rituxi-
mab, cyclophosphamide, azathioprine, 
méthotrexate, mycophénolate mofétil). 
Dans la large majorité des séries de la lit-
térature, il n’y a pas d’évolution vers une 
forme systémique [10]. Les rechutes sont, 
en revanche, fréquentes.

Les rapports entre la PAN cutanée et l’arté-
rite maculeuse lymphocytaire sont incer-
tains. En effet, dans cette dernière entité 
ont été rarement décrites des ulcérations 
cutanées et une neuropathie périphé-
rique. Elle pourrait correspondre à une 
phase évolutive tardive lymphocytaire de 
la PAN faisant discuter l’existence d’un 
spectre continu entre la PAN cutanée et 
l’artérite maculeuse lymphocytaire [10].

Un tableau de PAN cutanée a été décrit 
dans les déficits congénitaux en adéno-
sine désaminase 2 (ADA2), parfois de 

le pronostic vital immédiat, tantôt une 
maladie chronique principalement cuta-
née avec cependant la possibilité d’une 
atteinte neurologique sensitive. Les 
formes de passage entre ces deux formes 
sont exceptionnelles.

Bien que les causes des PAN restent dans 
leur très large majorité des cas inconnus, 
la recherche d’une infection par les virus 
de l’hépatite B ou C, le virus de l’immu-
nodéficience humaine (VIH) et le parvo-
virus B19 est systématiquement réalisée 
car susceptible de conduire à une thé-
rapeutique appropriée. La fréquence 
des PAN liées au VHB a décliné puisque 
moins de 10 nouveaux cas par an sont 
diagnostiqués en France.

1. PAN systémique

Au cours de la PAN systémique, une 
altération de l’état général est fréquente, 
parfois inaugurale avec amaigrissement 
et fièvre. À ce stade, la biopsie mus-
culaire peut conduire au diagnostic. 
Sa rentabilité est meilleure que celle 
d’une angiographie à la recherche des 
micro-anévrismes. Les atteintes extra
cutanées sont essentiellement muscu-
laires, neurologiques, digestives, rénales, 
cardiaques, urologiques (orchite).

Des manifestations cutanées sont 
présentes dans 28 à 60 % des cas [9], 
les lésions les plus courantes étant 
le purpura palpable (19 %), le 
livedo (17 %) et les nodules (15 %). 
L’immunofluorescence cutanée directe 
est très inconstamment positive avec 
des dépôts de C3 ou d’immunoglobu-
lines dans les vaisseaux. Le choix du 
traitement dépend de la présence ou 
non d’une infection virale associée et 
de la sévérité de la maladie ; il est géné-
ralement décidé en collaboration avec 
les internistes.

2. PAN cutanée

La PAN cutanée, à l’opposé de la PAN 
systémique, est une maladie chronique 
dermatologique caractérisée par une 

>>> Des ulcérations buccales (fig. 18) 
et une hyperplasie gingivale (fig. 19) 
sont suggestives de granulomatose avec 
polyangéite.

Les périartérites noueuses

La périartérite noueuse (PAN) est tantôt 
une maladie aiguë systémique engageant 

Fig. 17 : Aspect histologique d’un granulome extra-
vasculaire de la granulomatose éosinophilique avec 
polyangéite.

Fig. 18 : Ulcération jugale au cours de la granulo-
matose avec polyangéite.

Fig. 19 : Hyperplasie gingivale framboisée évoca-
trice de la granulomatose avec polyangéite.
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cléaire et une spécificité anti-myélope-
roxydasique dans les 3/4 des cas. Les 
malades dépourvus d’ANCA ont plus 
volontiers des manifestations liées à 
l’infiltration éosinophilique : lésions 
urticariennes, atteinte cardiaque (myo-
cardiopathie ou péricardite éosino-
philique) ou une atteinte pulmonaire 
non hémorragique (infiltrats, pleurésie 
éosinophilique). Un rôle pathogène 
des éosinophiles a été envisagé par le 
bais de la libération de protéines catio-
niques comme au cours du syndrome 
hyperéosinophilique. Les malades avec 
des ANCA ont plus volontiers des mani-
festations directement liées à la vascu-
larite : glomérulonéphrite, hémorragie 
alvéolaire, purpura. Entre ces deux 
formes existe un continuum avec de 
nombreuses formes intermédiaires, 
avec ou sans ANCA. Il est souhaitable 
d’inclure les malades dans les proto-
coles thérapeutiques en cours concer-
nant cette maladie.

>>> La granulomatose avec polyan-
géite (GPA), ancienne granulomatose 
de Wegener, est une vascularite nécro-
sante rare (3/100 000), associant théori-
quement une inflammation de la paroi 
vasculaire et une granulomatose, péri- 
et extravasculaire. Les formes générali-
sées sont caractérisées par l’association 
de manifestations ORL, une atteinte 
pulmonaire et une atteinte rénale. 
D’autres manifestations systémiques 
de vascularite peuvent également être 
présentes. Les formes limitées/locali-
sées sont principalement respiratoires 
(ORL et/ou pulmonaires sans hémor-
ragie alvéolaire), sans atteinte rénale, 
mais parfois aussi cutanées et/ou ORL, 
sans altération de l’état général et n’en-
gagent pas le pronostic vital (30 % des 
cas de GPA environ).

Les manifestations dermatologiques 
sont fréquentes (12-67 %), parfois 
révélatrices (8-13 %) [13]. Le purpura 
palpable des extrémités est la lésion 
la plus fréquente. Des ulcérations 
orales sont notées dans 10 à 50 % des 
cas. Contrairement aux aphtes, elles 

bien que des anti-PR3 (fluorescence 
cytoplasmique) puissent  plus rarement 
être détectés. Leur intérêt diagnos-
tique est moins élevé que les c-ANCA 
anti-PR3 au cours de la granulomatose 
avec polyangéite. En effet, des p-ANCA 
peuvent être mis en évidence dans une 
grande variété de maladies inflamma-
toires et ne sont spécifiques ni de la 
vascularite, ni de la glomérulonéphrite. 
Le traitement des vascularites à ANCA 
comprend un traitement d’induction 
pour contrôler l’inflammation et pré-
server la fonction des organes atteints, 
suivi d’un traitement d’entretien de 
18 à 24 mois pour éviter les récidives. 
Il doit être décidé en concertation avec 
les autres disciplines impliquées dans 
cette maladie.

>>> La granulomatose éosinophilique 
avec polyangéite (GEPA), ou ancien 
syndrome de Churg et Strauss, est carac-
térisée par la présence d’un asthme et 
d’une éosinophilie. La maladie évolue 
typiquement en trois phases :
– la phase initiale, caractérisée par un 
asthme et différentes manifestations 
allergiques ;
– la 2e phase avec une éosinophilie et un 
infiltrat pulmonaire ;
– la 3e phase avec différentes manifesta-
tions systémiques [12].

L’atteinte cutanée, présente dans 40 à 
70 % des cas selon les séries, révélatrice 
dans 25 % des cas, comporte surtout des 
lésions purpuriques (22 %), des lésions 
urticariennes (9,9 %) et des nodules 
(9,7 %) dont la localisation céphalique 
est la plus évocatrice mais non la plus fré-
quente. Sur les 85 biopsies cutanées pra-
tiquées par le Groupe Français d’Étude 
des Vascularites, 50 correspondaient à 
une vascularite leucocytoclasique non 
spécifique ; un infiltrat éosinophilique 
n’était présent que dans 27 biopsies et 
un granulome que dans 8 cas [12].

Deux formes cliniques de GEPA ont été 
individualisées en fonction de la positi-
vité des ANCA, présents dans 35 à 38 % 
des cas avec une fluorescence périnu-

révélation tardive à l’âge adulte, sans 
antécédent familial connu. Les ulcé-
rations, nodules et livedo sont alors 
associés à des infections bactériennes 
ou virales récidivantes. Dans les formes 
systémiques sont également observés 
des nécroses digitales, de la fièvre, des 
arthralgies, des myalgies, des accidents 
vasculaires cérébraux ischémiques ou 
hémorragiques, une neuropathie péri-
phérique et une hépatosplénomégalie 
avec hypertension portale. Il existe un 
déficit immunitaire B avec des taux bas 
d’immunoglobulines IgA et IgM. Les 
dosages plasmatiques d’ADA2 sont bas. 
Le gène CECR1 est le siège de mutations 
homozygotes ou de doubles mutations 
hétérozygotes [11]. Le traitement n’est 
pas codifié.

Manifestations cutanées des 
vascularites à ANCA

>>> Au cours de la polyangéite micros-
copique (MPA), des manifestations cuta-
nées sont observées dans 25 à 60 % des 
cas [9], surtout de type purpurique avec 
possibilité de nodules, de livedo… Une 
vascularite leucocytoclasique des vais-
seaux superficiels du derme est l’aspect 
histologique habituel. Parfois cepen-
dant, les vaisseaux plus profonds sont 
atteints, en particulier les artérioles avec 
un aspect de vascularite nécrosante, évo-
catrice de PAN. L’immunofluorescence 
directe est habituellement négative, 
toutefois sa positivité avec des dépôts 
vasculaires de complément et/ou d’im-
munoglobulines a été rapportée, ne 
devant pas faire exclure le diagnostic.

Les localisations extracutanées sont 
essentiellement rénales (gloméruloné-
phrite extracapillaire rapidement pro-
gressive) et pulmonaires (hémorragies 
intra-alvéolaires) avec possibilité de 
myalgies, d’atteintes intestinales, de 
neuropathies…

Des ANCA sont mis en évidence dans 
75 % des cas, de fluorescence surtout 
périnucléaire et de type MPO en ELISA, 
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sion est obtenue dans plus de 80 % des 
cas. Les rechutes, souvent itératives, 
sont fréquentes dans plus de 50 % des 
cas, d’où une prévalence plus élevée 
des complications des traitements 
immunosuppresseurs par rapport aux 
autres vascularites systémiques. Le trai-
tement comporte une phase d’attaque 
visant à obtenir une rémission clinique 
et une phase d’entretien permettant de 
prévenir les récidives. Dans cette mala-
die également, il est souhaitable d’in-
clure les malades dans les protocoles 
en cours.

Conclusion

Les vascularites cutanées sont des mala-
dies fréquentes, le plus souvent isolées, 
parfois systémiques, dont la cause n’est 
que très inconstamment retrouvée. En 
dehors de rares cas, un bilan d’extension 
est indispensable, notamment rénal, 
l’atteinte rénale étant souvent asymp-
tomatique. Les infections justifiant un 
traitement doivent être recherchées 
prioritairement comme causes déclen-
chantes. Lorsque la vascularite cutanée 
s’intègre dans une entité connue de vas-
cularite systémique, les lésions cutanées 
ont une valeur limitée pour l’identifica-

la présence de C3 mais aussi d’IgM, d’IgG 
et/ou d’IgA dans les vaisseaux (24-71 %) 
contrastant avec la négativité de l’immu-
nofluorescence rénale.

Les lésions cutanées ont une significa-
tion pronostique péjorative, associée à 
une plus grande fréquence d’atteinte 
rénale et neurologique [14]. Une cor-
rélation a également été mise en évi-
dence entre les résultats histologiques 
cutanés, la dissémination et l’évoluti-
vité de la maladie. Les malades avec 
une vascularite leucocytoclasique 
cutanée ont des formes plus dissémi-
nées – notamment avec atteinte rénale, 
musculaire et articulaire – et plus 
évolutives, alors que les malades avec 
granulome ou sans lésion cutanée ont 
moins d’atteinte viscérale et sont moins 
évolutifs [15]. La présence d’ANCA de 
type cytoplasmique diffus est retrouvée 
dans plus de 80 % des formes diffuses 
et dans environ 50 % des formes locali-
sées. Il s’agit d’anticorps dirigés contre 
la protéinase 3, très spécifiques et de 
grande valeur diagnostique, parfois 
pronostique car pouvant précéder une 
éventuelle récidive.

Non traitée, la GPA est constamment 
mortelle. Sous traitement, une rémis-

sont persistantes et non récidivantes 
(fig. 18). Leur nombre et leurs locali-
sations sont variables (joues, langue, 
plancher, lèvres, palais, amygdales…). 
Les ulcérations génitales sont exception-
nelles. L’examen anatomopathologique 
des ulcérations muqueuses est le plus 
souvent non spécifique, montrant une 
inflammation aiguë ou chronique, par-
fois des granulomes extravasculaires.

Les lésions papulo-nécrotiques sont 
localisées préférentiellement sur les 
faces d’extension des membres, proches 
des articulations, parfois sur le cuir che-
velu ou le visage. Présentes dans 10 % 
des GPA, elles diffèrent des nodules 
rhumatoïdes du fait de leur mobilité 
dans le derme et d’une évolution vers 
l’ulcération. Elles correspondent à une 
vascularite leucocytoclasique ou gra-
nulomateuse des petits vaisseaux ou 
à un granulome extravasculaire. Les 
nodules des membres inférieurs sont 
relativement fréquents. Leur traduc-
tion histologique n’est pas univoque : 
vascularite nécrosante d’une artériole 
profonde, vascularite granulomateuse, 
granulome extravasculaire ou hypoder-
mite non spécifique.

Les ulcérations cutanées, parfois exten-
sives et douloureuses, peuvent faire 
évoquer un Pyoderma gangrenosum. La 
gingivite hyperplasique paraît pathogno-
monique de la GPA. Les lésions débutent 
au niveau des papilles interdentaires, puis 
s’étendent à l’ensemble de la gencive qui 
est hyperplasique, rouge violacé, parse-
mée de petites taches purpuriques, friable 
au contact, donnant un aspect de gingivite 
“framboisée” (fig. 19). Histologiquement, 
il existe une inflammation chronique avec 
des histiocytes et des éosinophiles, et très 
inconstamment un granulome avec des 
cellules géantes. Un xanthelasma d’appa-
rition brutale, étendu, témoigne généra-
lement d’une infiltration granulomateuse 
périorbitaire sous-jacente d’évolution 
chronique ; il est sans rapport avec les 
anomalies lipidiques. L’étude en immu-
nofluorescence directe des lésions corres-
pondant à une vascularite peut détecter 

Vascularite systémique
Lésions dermatologiques

les plus fréquentes les plus typiques

Vascularite à IgA
Purpura
Urticaire

Purpura
Urticaire

Cryoglobulinémie essentielle Purpura
Dermite ocre
Purpura

Périartérite noueuse Purpura
Nodules
Livedo

Polyangéite microscopique
Purpura
Livedo
Nodules

Purpura

Granulomatose 
éosinophilique avec 

polyangéite
Purpura

Granulome nécrosant 
extravasculaire

Granulomatose avec 
polyangéite

Purpura
Ulcérations orales
Papules nécrotiques
Hyperplasie gingivale

Tableau II : Manifestations dermatologiques fréquentes et typiques des vascularites systémiques.
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tion de cette entité. En effet, les lésions 
cutanées les plus fréquentes ne sont pas 
toujours les plus typiques (tableau II). 
En revanche, elles sont d’une grande 
valeur pour le diagnostic de vascularite. 
Le traitement doit toujours être adapté à 
la gravité de la vascularite, d’où l’impor-
tance d’un diagnostic précis avec évalua-
tion régulière du pronostic.
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