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Définition de la rémission de la vascularite

KDIGO 2024 : 

Remission is defined as the absence of (active) manifestations of vasculitis
The BVAS ( Birmingham Vasculitis Activity Score) should be 0 



Activité de la maladie dans la VAA

SCORE D’ACTIVITE DE LA VASCULARITE :  
BVAS (Birmingham Vasculitis Activity Score), version 2003 
	
Ne cocher que les manifestations témoignant d’une vascularite active  

(les séquelles présentes depuis plus de 3 mois sont appréciées par le score VDI) 
 

 

 

1.Signes généraux        |__| (max 3)  

Myalgies    |__| 1  

Arthralgies ou arthrites   |__| 1  

Fièvre > 38°C    |__| 2  

Amaigrissement > 2 kg   |__| 2 

 

2. Signes cutanés        |__| (max 6 )  

Nécrose     |__| 2  

Purpura     |__| 2  

Ulcération    |__| 4  

Gangrène    |__| 6  

Autre(s) lésion(s) de vascularite  |__| 2 

 

3. Signes oculaires/muqueuses |__| (max 6)  

Ulcération buccale / granulome  |__| 2 

Ulcération génitale   |__| 1 

Inflammation lacrymale/salivaire  |__| 4 

Exophtalmie    |__| 4  

Episclérite    |__| 2 

Conjonctivite / blépharite / kératite  |__| 1 

Baisse lente de l’acuité visuelle  |__| 3 

Baisse brutale de l’acuité visuelle |__| 6  

Uvéite     |__| 6  

Vascularite rétinienne   |__| 6 

 

4. Signes ORL          |__| (max 6)  

Epistaxis / croûtes nasales /  

ulcération ou granulome nasal  |__| 6  

Sinusite     |__| 2  

Sténose sous-glottique   |__| 6 

Baisse d’audition de transmission  |__| 3 

Baisse d’audition de perception  |__| 6 

 

5. Signes pulmonaires         |__| (max 6)  

Wheezing / sibilants   |__| 2  

Nodules (excavés ou non)   |__| 3  

Epanchement pleural   |__| 4  

Infiltrat pulmonaire radiologique  |__| 4  

Sténose endo-bronchique   |__| 4  

Hémorragie intra-alvéolaire  |__| 6  

Détresse respiratoire   |__| 6 

 

 

 

 

 

6. Signes cardiaques         |__| (max 6)  

Disparition d’un pouls   |__| 4  

Atteinte valvulaire   |__| 4  

Péricardite    |__| 3  

Angor     |__| 4  

Cardiomyopathie    |__| 6  

Insuffisance cardiaque congestive  |__| 6 

 

7. Atteinte digestive         |__| (max 9)  

Péritonite    |__| 9  

Diarrhée sanglante   |__| 9  

Douleur abdom. (angor digestif)  |__| 2  

 

8. Signes rénaux          |__| (max 12)  

HTA     |__| 4  

Protéinurie > 1 +    |__| 4  

Hématurie > 10 GR / champ  |__| 6 

Créatininémie 125–249 µmol/l  |__| 4 

Créatininémie 250–499 µmol/l  |__| 6  

Créatininémie > 500 µmol/l  |__| 8  

Augmentation de la Créat > 30% ou 

diminution du DFGe > 25%  |__| 6 

 

9. Atteinte neurologique           |__| (max 9)  

Céphalées    |__| 1  

Méningite    |__| 3  

Confusion, tb de la conscience  |__| 3  

Convulsions (non liées à l’HTA)  |__| 9  

Atteinte médullaire (myélite)  |__| 9  

Accident vasculaire cérébral  |__| 9  

Atteinte de paire(s) crânienne(s)  |__| 6  

Neuropathie périphérique sensitive  |__| 6  

Neuropathie périphérique motrice  |__| 9  

 

 

10. Autre atteinte spécifique       |__|  

Préciser:…………………………………… 

 

 

TOTAL   
  

SCORE D’ACTIVITE DE LA VASCULARITE :  
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Activité de la maladie dans la VAA

Traitement 

d’induction

Traitement 

d’entretien

BVAS
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Activité de la maladie rénale dans la VAA
SCORE D’ACTIVITE DE LA VASCULARITE :  
BVAS (Birmingham Vasculitis Activity Score), version 2003 
	
Ne cocher que les manifestations témoignant d’une vascularite active  

(les séquelles présentes depuis plus de 3 mois sont appréciées par le score VDI) 
 

 

 

1.Signes généraux        |__| (max 3)  

Myalgies    |__| 1  

Arthralgies ou arthrites   |__| 1  

Fièvre > 38°C    |__| 2  

Amaigrissement > 2 kg   |__| 2 

 

2. Signes cutanés        |__| (max 6 )  

Nécrose     |__| 2  

Purpura     |__| 2  

Ulcération    |__| 4  

Gangrène    |__| 6  

Autre(s) lésion(s) de vascularite  |__| 2 

 

3. Signes oculaires/muqueuses |__| (max 6)  

Ulcération buccale / granulome  |__| 2 

Ulcération génitale   |__| 1 

Inflammation lacrymale/salivaire  |__| 4 

Exophtalmie    |__| 4  

Episclérite    |__| 2 

Conjonctivite / blépharite / kératite  |__| 1 

Baisse lente de l’acuité visuelle  |__| 3 

Baisse brutale de l’acuité visuelle |__| 6  

Uvéite     |__| 6  

Vascularite rétinienne   |__| 6 

 

4. Signes ORL          |__| (max 6)  

Epistaxis / croûtes nasales /  

ulcération ou granulome nasal  |__| 6  

Sinusite     |__| 2  

Sténose sous-glottique   |__| 6 

Baisse d’audition de transmission  |__| 3 

Baisse d’audition de perception  |__| 6 

 

5. Signes pulmonaires         |__| (max 6)  

Wheezing / sibilants   |__| 2  

Nodules (excavés ou non)   |__| 3  

Epanchement pleural   |__| 4  

Infiltrat pulmonaire radiologique  |__| 4  

Sténose endo-bronchique   |__| 4  

Hémorragie intra-alvéolaire  |__| 6  

Détresse respiratoire   |__| 6 
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Atteinte valvulaire   |__| 4  

Péricardite    |__| 3  

Angor     |__| 4  

Cardiomyopathie    |__| 6  

Insuffisance cardiaque congestive  |__| 6 

 

7. Atteinte digestive         |__| (max 9)  

Péritonite    |__| 9  

Diarrhée sanglante   |__| 9  

Douleur abdom. (angor digestif)  |__| 2  

 

8. Signes rénaux          |__| (max 12)  

HTA     |__| 4  

Protéinurie > 1 +    |__| 4  

Hématurie > 10 GR / champ  |__| 6 

Créatininémie 125–249 µmol/l  |__| 4 

Créatininémie 250–499 µmol/l  |__| 6  

Créatininémie > 500 µmol/l  |__| 8  

Augmentation de la Créat > 30% ou 

diminution du DFGe > 25%  |__| 6 

 

9. Atteinte neurologique           |__| (max 9)  

Céphalées    |__| 1  

Méningite    |__| 3  

Confusion, tb de la conscience  |__| 3  

Convulsions (non liées à l’HTA)  |__| 9  

Atteinte médullaire (myélite)  |__| 9  

Accident vasculaire cérébral  |__| 9  

Atteinte de paire(s) crânienne(s)  |__| 6  

Neuropathie périphérique sensitive  |__| 6  

Neuropathie périphérique motrice  |__| 9  

 

 

10. Autre atteinte spécifique       |__|  

Préciser:…………………………………… 

 

 

TOTAL   
  

*

*

*

* : ne peut être côché qu’à la première évaluation

Comment distinguer activité et séquelle ???



Activité de la maladie rénale dans la VAA

*

*

*

BVAS v3
Comment distinguer activité et séquelle ???



Activité de la maladie rénale dans la VAA

Le « Gold-Standard »  : la biopsie rénale

Lésions actives Lésions séquellaires

Utilité diagnostique et pronostique  à la présentation initiale
 Place plus discutable lors du suivi ultérieur



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

BVAS

t

DFGe

Delta DFG

perte DFG Les difficultés d’interprétation  : 
-une différence absolue (Delta) n’a pas la même
valeur selon le chiffre de départ 
 15-> 25 ml/min/1.73m2 
  vs
 45-> 55 ml/min/17/m3
-l’amélioration attendue dépend de l’histo initiale
 -lésions fibreuses ? 
 -nécrose tubulaire aigue ? 
-à quel moment faut-il ré-évaluer la fonction rénale ?
 -attendre le plateau ?
 -évaluation précoce  et pente d’amélioration ?



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

Geetha CJASN 2015 Odler, Kidney Int, 2025

PEXIVAS study 
Prospective international trial 

691 pts with renal involvement

median baseline eGFR : 21 ml/min

RAVE study
Prospective multicenter north-american trial

197 pts, renal involvement : 66%

Randomization (1:1) RTX vs CYC

+7 ml/min

+8 ml/min



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

+16.1 ml/min/1.73 m2 

+7.7 ml/min/1.73 m2 

Subgroup of 50 patients
with initial eGFR

<20  ml/min/1.73m2
(median 17.5 ml/min)

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

ADVOCATE trial 
330 patients
Avacopan vs Predn.

+7.3 ml/min/1.73 m2 

+4.1 ml/min/1.73 m2 

Delta  = 3.2 ml/min

Delta  = 8.4 ml/min

Cortazar, Kidney Int Reports 2023

Jayne, NEJM 2021

Patients with Renal Disease at Baseline (268/330 pts)



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ? 

Témoin des dommages glomérulaires mais aussi marqueur prédictif du devenir rénal 

Benichou N, Karras A, Kidney Int 2023

Metanalysis of 5 EUVAS and FVSG RCTs 
IMPROVE

(Hiemstra 
2010)

156 new 
AAV

Induction 
CYC

Maintenance 

AZA vs MMF

MYCYC 

(Jones 2019)

140 new 
AAV

CYC vs MMF AZA

RITUXVAS

(Jones 2010)
44 new AAV CYC vs RTX +/- AZA

MAINRITSAN

(Guillevin 2014)

115 new or 
relapsing 

AAV
CYC RTX vs AZA 

MAINRITSAN 2

(Charles 2018)

162 new or 
relapsing 

AAV

CYC, RTX or 
MTX

Fixed vs 
tailored RTX

441 with renal 
involvement

571 in primary 
analysis

Data for 614/617 
patients



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ? 

Témoin des dommages glomérulaires mais aussi marqueur prédictif du devenir rénal 

Metanalysis of 5 EUVAS and FVSG RCTs 

Variables Adjusted 

HR

95% CI p value

Age (per 1-year increase) 1.04 1.00 - 1.07 0.056

Anti-MPO specificity 1.09 0.42 – 2.86 0.107

Maintenance therapy: 

other than RTX

0.79 0.32 –

1.97

0.611

Serum creatinine after induction   

therapy (per 1 mol/L)

1.01 1.01 – 1.02 < 0.001

Hematuria after induction therapy 1.50 0.62 – 3.62 0.369

UPCR after induction  ≥ 0.5 g/g 3.06 1.09 – 8.59 0.034

Multivariate Cox regression analysis of 
factors associated with death or ESKD  

Benichou N, Karras A, Kidney Int 2023



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ? 



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ? 
Combiner les deux paramètres ? 



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ? 
Combiner les deux paramètres ? 



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ?

3. Rechercher une hématurie persistante ?  

Rhee, CJASN 2018

Retrospective analysis of RAVE+WGET trials
149 pts with renal involvement, not on dialysis

Persistent hematuria beyond M6 : 42% of pts 



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ?

3. Rechercher une hématurie persistante ?  



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ?

3. Rechercher une hématurie persistante ?  

Benichou N, Kidney Int 2023

(29.8%)



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ?

3. Rechercher une hématurie persistante ?  

4. Vérifier la diminution ou négativation des ANCA ? 



Faut-il surveiller l’évolution des ANCA ? 
PNDS 2024 : 
« Le dosage des ANCA anti-PR3 et anti-MPO est souvent réalisée lors du suivi du patient (tous les 3 à 6 mois). 

Leur évolution, prise isolément, ne doit pas être un élément pour guider le traitement mais peut inciter à 

rapprocher la surveillance ». 

• La diminution ou la négativation des ANCA n’est pas un objectif thérapeutique 

dans la phase initiale de la prise en charge

MAIS  : 

• Leur majoration chez un patient en rémission est associé à un risque accru 

de rechute de la vascularite

• Leur persistance au moment de l’arrêt de l’immunosuppression majore le 

risque de rechute de la vascularite



Identification des patients un traitement IS plus prolongé ?

Relapse rate according to ANCA positivity 
after 24 months of IS

REMAIN

Persistance of ANCA Re-appearance of ANCA

Relapse risk according to ANCA kinetics 
during the 18-months period following RTX induction

RAVE

Specks, NEJM 2013Karras, ARD 2017

Prediction de la rechute dans la vascularite à ANCA



La valeurs prédictive du taux des ANCA

Le doublement du titre d’ANCA (ELISA)

a été associé à un surrisque (OR 8-23)

de rechute

Prediction de la rechute dans la vascularite à ANCA



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ?

3. Rechercher une hématurie persistante ? 

4. Vérifier la diminution ou négativation des ANCA ? 

5. Utiliser des nouveaux biomarqueurs ?  



La quête du nouveau biomarqueur…

usCD163 : released from activated glomerular macrophages

MCP-1 : produced from renal cells to recruit macrophages

usCD25  : released from CD4+ T-cells

Faut-il combiner ces différents biomarqueurs ?
Comment les utiliser en pratique clinique ?

uCD163
uCD25

uMCP-1



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ?

3. Rechercher une hématurie persistante ? 

4. Vérifier la diminution ou négativation des ANCA ? 

5. Utiliser des nouveaux biomarqueurs ?

6. Refaire une biopsie rénale (quand on a un doute) ?  



Biopsie de contrôle dans la vascularite à ANCA ?

17 consecutive AAV patients with renal involvement
Treated with oral CYC for 1 year
Planned protocol kidney biopsy
Median time of 13 months (range 11–28) 
Complete remission in all cases (hematuria in 24%)
   at rebiopsy
Median eGFR  : 281-> 142 mol/l



Biopsie de contrôle dans la vascularite à ANCA ?

No case of active ANCA-glomerulonephritis on biopsy 

59 patients with rebiopsy  (among 218 renal AAV patients)
Median time to rebiopsy  : 130 days (IQR 110-170)
Suspicion of active disease in 24/59 (41% ) of cases



Comment évaluer la réponse rénale sous traitement ?

1. Mesurer l’amélioration de la creatinine / DFGe ?

2. Evaluer la protéinurie séquellaire ?

3. Rechercher une hématurie persistante ? 

4. Vérifier la diminution ou négativation des ANCA ? 

5. Utiliser des nouveaux biomarqueurs ?

6. Refaire une biopsie rénale (quand on a un doute) ? 

7. Quand ré-évaluer la réponse au traitement ? 



Quand ré-évaluer la réponse rénale sous traitement ?

• Lors des premières semaines de traitement ?
-dépister les formes réfractaires et 
-modifier traitement (RTX -> CYC, remonter cort, faire échanges plasmatiques ?)

Composite endpoint :
-Death, 
-ESKD, 
-Refractory disease
-Relapse

Subgroup analysis : 
Increased risk in patients
with
-sCreat >300 mol/l
     HR 3.02; 95% CI 1.28-7.1

-RTX induction
     HR 2.36; 95% CI 1.18-4.71 

Attention à la baisse trop rapide des corticoïdes….

Nagle S, Ann Rheum Dis 2024



Quand ré-évaluer la réponse rénale sous traitement ?

• Lors des premieres semaines de traitement ?
-dépister les formes réfractaires et 
-modifier traitement (RTX -> CYC, remonter cort, faire échanges plasmatiques ?)

• Au décours du traitement d’induction  ? : 3 mois pour le CYC, 1-3  (?) mois pour le RTX  
-confirmer le passage au traitement d’entretien et la baisse des stéroïdes
-optimiser la néphroprotection (TA, protéinurie, paramètres métaboliques…) si maladie 
    inactive+++

non available
23%

no ACEI/ARB
48%

ACEI or ARB
29%RITUXVAS/MYCYC studies

172 patients alive at M6

Unpublished data



Quand ré-évaluer la réponse rénale sous traitement ?

• Lors des premieres semaines de traitement ?
-dépister les formes réfractaires et 
-modifier traitement (RTX -> CYC, remonter cort, faire échanges plasmatiques ?)

• Au décours du traitement d’induction  ? : 3 mois pour le CYC, 1-3  (?) mois pour le RTX  
-confirmer le passage au traitement d’entretien et la baisse des stéroïdes
-optimiser la néphroprotection (TA, protéinurie, paramètres métaboliques…) si maladie 
    inactive+++

• Lorsqu’on envisage l’arrêt des immunosuppresseurs ? 
-évaluer le risque de rechute  
(caractéristiques démographiques, DFGe, type et positivité des ANCA, hématurie…)
-poursuivre l’immunosuppression ou rapprocher le suivi si besoin ?



Conclusions

• La façon la plus simple d’estimer la réponse rénale reste le creat/DFG

• La récupération dépend néanmoins de l’histologie, de la cinétique 
antérieure et possiblement du traitement utilisé

• Ne pas oublier de vérifier l’évolution de la protéinurie et de 
l’hématurie au décours du traitement d’induction

• Oser la re-biopsie en cas de doute sur une activité persistante ou une 
rechute

• Le traitement de la néphropathie liée aux ANCA ne se limite pas aux 
immunosuppresseurs  : penser néphroprotection 
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