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Pathologie circulatoire :

I. Athérosclérose :

Athérosclérose = Athérome (gras, partie lipidique qui s’accumule dans les vaisseaux) + Sclérose  (terme macroscopique correspondant à la fibrose sur le plan microscopique)
L’athérosclérose est une maladie très fréquente, avec des répercutions cliniques variables qui peuvent être très graves, pouvant entraîner la mort soit par AVC soit par infarctus du myocarde. C’est un vrai problème de santé publique dans les pays développés à cause de la mauvaise alimentation.
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Rappel histologique: on a une coupe d’un vaisseau avec : 
· en vert, la lumière: lieu de circulation du sang, 
· en jaune, l’intima: première couche, elle est revêtue par l’endothélium

· en rouge, la media : constituée de fibres musculaires et élastiques.
· en bleu, l’adventice : couche périphérique constituée de TC
L’intima et la média sont séparées par la Limitante Elastique Interne (LEI).

L’atteinte des différentes couches nous permet de classer les maladies : l’athérosclérose est une maladie de l’intima, les vasculartites sont plutôt des pathologies de la media et de la LEI.
L’athérosclérose crée des remaniements de l’intima qui touchent que les artères de moyen et gros calibre. 
Dans un 1èr temps, il y a une accumulation de lipides de sucres et de sang. 
Dans un 2ème temps ça se fibrose et se calcifie. 
Tous ces remaniements de l’intima entraînent ensuite des remaniements de la media, donc de la couche plus interne.
Les diagnostiques différentiels : 
· hyalinose : un aspect un peu plus induré du vaisseau mais il n’y a pas de lésion de l’athérosclérose.
· nécrose fibrinoïde : nécrose éosinophile c'est-à-dire rose (on le verra dans les vascularites).
· Artériosclérose : ce que l’on voit surtout chez les personnes âgées, on voit souvent sur une radio du thorax le bouton de l’aorte qui se dessine.
· Media calcose (principal diagnostique différentiel) : calcification des vaisseaux lorsqu’on a une maladie rénale ou qu’on a une hypercalcémie sanguine.
Epidémiologie : c’est une maladie fréquente, c’est la maladie artérielle la plus commune, une des principales causes de décès après 40 ans en France. 

Les facteurs de risque sont: 

· l’age, 

· le sexe masculin (sauf après la ménopause ou c’est aussi risqué pour la femme que pour l’homme), 
· une alimentation riche en graisses, 
· le mode de vie, 
· les maladies métaboliques associées (diabète, HTA, l’obésité), 
· facteur génétique (si nos parents en ont on a un risque plus élevé d’infarctus et on est nous même à risque d’avoir de l’athérosclérose)
Formes topographiques : dans les artères de gros et moyen calibre, au niveau des zones de turbulence (tout ce qui va être bifurcation, coup dur). C’est surtout sur l’aorte donc sur le segment abdominal ou thoracique (surtout au niveau de la crosse de l’aorte). Au niveau des viscères ça touche les premiers centimètres des vaisseaux et les signes c’est la claudication intermittente (le patient qui ne va pas arriver à marcher parce que ses artères se sont bouchées progressivement), c’est surtout sur les membres inférieurs.
Il n’y a jamais de lésions d’athérosclérose sur les segments veineux sauf exception: les greffons.

En général on prend des veines mammaires et on peut les greffer au niveau cardiaque, ces veines s’artèriolisent et peuvent être atteintes d’artériosclérose.
Formes anatomopathologiques : (c’est ce qui serait important de retenir pour l’examen)
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La lésion initiale de la maladie : la strie lipidique et le point. 
Au début, il y a un tout petit point qui apparaît, puis plusieurs. Ces points peuvent confluer. Il peut y avoir une formation de stries et ces stries à leur tour peuvent s’anastomoser et ça va faire un faisceau réticulé. Le point est de nature jaunâtre et la strie c’est une fine traînée. 
Donc macroscopiquement, on commence à voire qu’un vaisseau est atteint d’athérosclérose dès que les stries s’anastomosent entre elles.

Microscopiquement : on peut voir des amas de cellules lipophagiques. Les lipophages ce sont des macrophages qui mangent du gras, ces cellules sont aussi appelées des cellules spumeuses.
2. Ensuite ça évolue vers la plaque gélatineuse. Ca devient un petit peu plus gros et on commence à bien le voir macroscopiquement (de 0,5 à 1 cm). 
En plus des lipophages, on a de l’œdème qui est lié à un insudat (arrivé de plasma sous l’endothélium des vaisseaux). Et jusqu’à ce stade là, les lésions peuvent régresser si on a des règles hygiéno-diététiques bien adaptées (on mange moins gras, on se met à faire du sport).
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Là c’est un vaisseau en coupe avec intima, on s’aperçoit que c’est décollé, dessous il y a de l’œdème qui est rentré et également des cellules lipophagiques. A plus fort grandissement : œdème et lipophages.
3. Quand la maladie est constituée on parle de plaque d’athérome et là ça ne régressera pas.
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Les plaques peuvent être grosses voir très très grosses et étendues sur tout un vaisseau. La surface est lisse et jaune, et ça devient irrégulier et gris lorsque ça augmente de volume. 
La c’est un vaisseau avant qu’on l’ouvre, ici on a une bifurcation et on voit des plaques qui ont commencé à confluer ça a un aspect jaune gras c’est assez facile a reconnaître. 
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Le vaisseau a été ensuite coupé en deux on voit qu’il y avait des dépôts à l’extérieur et a l’intérieur donc au niveau de l’intima.
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Là on est au niveau cardiaque, c’est une artère circonflexe qui est réduit de volume. 
On comprend bien les phénomènes d’ischémie chronique qui peuvent avoir lieu sur les organes. Le patient qui va avoir son artère circonflexe complètement bouchée peut avoir des signes d’angor : c’est une douleur thoracique à l’effort.

Quand on fait une coronarographie (injection de produit de contraste iodé au niveau des artères coronaires) on va voir que le calibre est rétréci.
 La plaque est même presque circonférentielle (recouvre quasiment les ¾ du vaisseau). 
Microscopiquement la plaque d’athérome est constituée par deux choses :

· le centre avec les cellules spumeuses (cellules grasses, lipophages) associées à de la nécrose. La nécrose est elle associée à des cristaux de cholestérol qui ne rentrent pas dans les cellules. Ces cristaux sont comme des dépôts sur la nécrose mais peuvent exceptionnellement être phagocytées par des cellules géantes.

· En périphérie c’est une réaction fibreuse qui va scléroser le vaisseau. Donc plus c’est évolué plus ça se fibrose et après ça peut carrément détruire l’architecture du vaisseau. Enfin la fibrose se calcifie ça donne un peu un aspect de coquille d’œuf, c’est très dur (on n'arrive pas à la couper au scalpel).
[image: image7.png]



[image: image8.png]17



[image: image9.png]


Là on voit un vaisseau avec la paroi, ce qu’il reste de la lumière au milieu et une plaque d’athérosclérose constituée.
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Ici on voit des cellules spumeuses trouées (optiquement vides) et blanches car le gras est dissolu par les fixateurs (et par l’alcool notamment). On a également de la fibrose de la nécrose, de l’œdème. On voit la LEI encore conservée.
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A plus fort grandissement, on voit la les macrophages spumeux.

La ce sont des cristaux de cholestérol avec tout autour de la nécrose fibrinoïde : 
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Les lésions compliquées de la maladie : 
L’athérosclérose en elle-même ce n’est pas très grave. Ce qui est grave c’est la confluence des plaques et leur ulcération. Une fois que la plaque est ulcérée elle peut soit se thromboser soit saigner. Lorsque la plaque est ulcérée le sang du courant sanguin rentre par cette brèche et peut constituer un anévrisme. L’anévrisme c’est un gros facteur de risque cardio-vasculaire surtout qu’après il va pouvoir se rompre et faire des hémorragies voir des dissections. 
La thrombose peut être :

· murale : c’est à dire un coté du vaisseau, plutôt dans les gros vaisseaux et surtout lorsque que le courant est rapide,

· ou oblitérante : elle coupe toute la lumière, surtout dans les petits vaisseaux terminaux et notamment les artères coronaires. Une thrombose oblitérante brutale sera un signe d’ischémie aigue, donc d’infarctus si on se trouve au niveau du cœur. Tandis que une thrombose murale ce sera un signe d’ischémie chronique et donc ça sera plutôt la claudication intermittente. 
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On voit des plaques d’athérosclérose qui ont clairement confluées entre elles avec une ulcération. L’ulcération c’est un trou, le tissu est complètement détruit, il reste plus que des cellules inflammatoires à la place. 
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Là, la plaque s’est ulcérée et on a un thrombus qui est fibrineux cruorique classique. 
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Ici ce que l’on voit  c’est de la nécrose, le tissu est complètement détruit, c’est de la bouillie, il reste plus rien.
La plaque d’athérosclérose peut aussi, une fois qu’elle s’est ulcérée et thrombosée, entraîner des embolies. Ce sont des petits bouts qui se détachent, vont diffuser dans le courant sanguin et vont aller s’arrêter dans un vaisseau en aval qui est de plus petit calibre.
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Là on voit clairement un embole au sein d’un vaisseau.

C’est une thrombose, on dit qu’elle est récente on a du matériel fibrino cruorique, des éléments inflammatoires (qui apparaissent bleu), une calcification de plaque (violet).
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Les embolies et leurs conséquences : les emboles diffusent à partir du moment où la plaque est ulcérée, ça ne peut pas arriver avant. L’embole est surtout fibrino-cruorique, il peut être aussi athéromateux. Il se fait à partir d’une plaque décollée, à partir d’un hématome et il est responsable d’ischémie sur les organes en aval.
L’anévrisme c’est lorsqu’il y a hémorragie et que le sang s’engouffre sous la plaque donc on a une dilatation du vaisseau et il y a une perte du parallélisme et le risque c’est la rupture. C’est surtout au niveau de l’aorte abdominale et ça peut entraîner des dissections. 
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C’est un cas autopsique où on a une dissection, là c’est une vaisseau ouvert en deux on peut voir que  le feuillet s’est décollé car il y a du sang qui s’est infiltré. Le problème d’une dissection c’est que ça fuse, une fois que ça s’est déchiré, ça peut s’étendre vraiment tout le long de l’aorte artérielle.
Les classifications de l’athérosclérose sont des classifications macroscopiques, sur ce que l’on voit à l’œil nu. On se sert plus de la classification de l’OMS que de celle de Stary.

C’est important de se rappeler de celle de l’OMS :
Stade 1 : débutant, le seul qui peut régresser, on a du mal a le discerner car on est au niveau de la strie lipidique 
Stade 2 : il commence a y avoir des plaques d’athérosclérose qui ne sont pas compliquées
Stade 3 : il commence a y avoir des complications comme l’ulcération et la nécrose
Stade 4 : on voit des plaques très massives et très remaniées
Les deux formes anatomo-cliniques de l’athérosclérose sont:

· forme centrale : essentiellement au niveau du carrefour aortique, ça va être une insuffisance circulatoire des membres inférieurs ce que l’on appel la claudication intermittente. 
Il peut y avoir :

( cyanose avec abolition des pouls qu’il faut systématiquement rechercher lors de l’examen clinique chez un patient qui a des risques de facteurs cardio-vasculaires. 

( impuissance sexuelle d’installation progressive (il faut pas se dire le patient est vieux c’est normal, il faut chercher une maladie cardiovasculaire associée)
· forme périphériques : ça va concerner les artères coronaires (ça va entraîner des infarctus), les artères carotides et le polygone de Willis (l’AVC), les artères rénales (ça peut entraîner l’HTA), artères mésentériques ou les artères pulmonaires (plutôt rare) 
Conclusion : L’athérosclérose est une maladie des grosses et des moyennes artères , c’est très fréquent, c’est un problème de santé publique, l’évolution est progressive et irréversible, c’est un facteur de risque de très nombreuses maladies qui ont un retentissement clinique grave.
Ce qu’il faudra retenir pour cette partie ce sont les formes anatomopathologiques initiales évoluées et compliquées.
II. Infarctus, Infarcissement, apoplexie :
Infarctus : nécrose ischémique d’un tissu ou d’un organe par oblitération artérielle.
Infarcissement : nécrose ischémique d’un tissu ou d’un organe par oblitération veineuse
Apoplexie : (un peu plus particulier), nécrose ischémique d’un tissu ou d’un organe mais il n’y a pas forcement oblitération vasculaire
Ischémie : arrêt de l’irrigation dans un tissu ou dans un organe mais c’est transitoire, il n’y a pas de nécrose

Hypoxie : insuffisance d’oxygénation, c’est chronique

Anoxie : absence d’oxygénation
Gangrène : nécrose ischémique d’un membre, donc dans un deuxième temps  ça peut se sur infecter

Ramollissement cérébral : infarctus au niveau du cerveau
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Il y a 2 types d’infarctus : 
· Infarctus blanc dit « anémique » : c’est une nécrose ischémique du tissu pour les organes à circulation terminale (organe pour lesquels un seul vaisseau vient les irriguer). 

Peu importe l’endroit où le vaisseau va se boucher il y aura des retentissements qui concernent directement la zone irriguée.
On dit qu’il est blanc car il n’y aura pas de collatérales, il ne pourra pas recevoir de sang par une autre artère.

Macroscopiquement : ce qu’il faudra retenir quand on le décrit, c’est la forme, la consistance, l’aspect, la taille et le nombre.
La forme d’un infarctus est soit périphérique (forme triangulaire) soit centrale à l’organe (forme polycyclique, avec un aspect en cible).

Ce qu’il faut retenir c’est que l’infarctus n’est pas visible tout de suite mais seulement dans les 24 à 48h. Donc c’est tout à fait possible de ne pas voir que le patient est décédé d’un infarctus.

Lorsque l’infarctus est jeune, précoce, l’infarctus est ferme puis après ça se ramolli. 
Une fois qu’il est constitué, donc au delà de 48h on voit un aspect en cible centré jaune ou blanc. Avec un premier liseré grisâtre et un deuxième liseré rougeâtre en périphérie 
Et enfin ça laisse place à une cicatrice blanchâtre. 

Pour la taille soit on parle de micro infarctus que l’on découvre souvent sur la lame HES, ou soit il est bien systématisé (ex : le cœur chaque coronaire irrigue un territoire particulier)
Il faut également toujours décrire le nombre (multiple ou unique).
Microscopiquement : quand c’est très jeune on ne voit pas bien il faut attendre également 24 à 48h.

On à aussi un aspect en cible avec :

· au centre, une nécrose de coagulation, on dit que les cellules sont fantomatiques, tous les contours sont effacés.
· il y a un premier liseré grisâtre qui correspond aux cellules inflammatoires, il y a beaucoup de PNN, 
· puis le 2eme liseré c’est la congestion vasculaire : c’est l’afflux de GR qui sortent des vaisseaux, c’est ce que l’on appelle l’erythrodiapédèse et ils vont coloniser la lésion. 
· enfin a un stade tardif c’est la cicatrisation on appelle ça un bourgeon charnue et ensuite la fibrose.
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Donc là c’est un rein (organe à circulation terminale) et il y a un infarctus polaire du rein (la c’est le pole supérieur rénal). A la coupe, on voit la médulla (en foncé) et le cortex. Avec tout le long le territoire de l’infarctus.
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Là les cellules c’est de la nécrose, tout est fantomatique, c’est comme si il y avait un voile grisâtre sur les cellules, on ne les discerne pas bien.
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· Infarctus rouge : concerne les organes qui ont une double circulation ou plusieurs anastomoses. Le réseau est très bien vascularisé.

Une fois qu’il y a un infarctus, le territoire nécrosé va continuer à être vascularisé et irrigué par les artères voisines et c’est pour ça qu’il va être rouge parce qu’il va accumuler le sang. 
Macroscopiquement c’est hémorragique, le centre nécrosé est remplacé par des GR, il y a le même aspect en cible sauf que c’est plus rouge.

Microscopiquement il y a le même aspect en cible, à part qu’il y a une inondation hémorragique de toutes les couches.

Ce qu’il faut retenir c’est que parfois on peut voir les causes de l’infarctus (le thrombus, l’embole, ou la compression si c’est une tumeur qui a donné lieu à cet infarctus) 

Là c’est un poumon avec un infarctus périphérique donc triangulaire. On voit du parenchyme alvéolaire normal et un territoire infarci. 
Entre les alvéoles c’est complètement comblé de GR. A plus fort grossissement, même dans la cloison inter alvéolaire c’est inondé de GR. 
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L'infarcissement est veineux, il touche principalement l'intestin grêle.

Généralement le patient qui arrive aux urgences avec une péritonite, il a des problèmes cardiovasculaire et on est obligé de faire des résections de l'intestin (pouvant être très grande jusqu'à 60cm/1 m).

Macroscopiquement, on ne va pas voir de différence avec l'infarctus rouge, l'intestin grêle va être hémorragique. 

Microscopiquement, il n'y a pas de différence non plus.

On peut souvent voir la cause et la plupart du temps ce sont des thromboses.

[image: image27.png]



Ceci est un fragment de tube digestif (après fixation d'où la couleur un peu marron), on aperçoit au centre le territoire infarcis. Il est déjà partiellement nécrosé, présente des dépôts (couleur blanchâtre) qu'on appelle des membranes qui sont des signes de péritonite.

A la coupe, on voit bien les villosités du tube digestif (état normal), avec peut être un petit œdème en dessous d'où l'aspect luisant.
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Puis on voit le territoire infarcis qui n'a plus du tout de villosités, elles ont été totalement abrasées, ulcérées. Si on l'observe au microscope on verra de la nécrose.
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L'apoplexie est la nécrose ischémique d'un tissu sans oblitération vasculaire. Ce sont des lésions très étendues qui peuvent être très grave, mal limitées et peuvent toucher des organes comme le pancréas, la sphère génitale féminine, et aussi le cerveau.

Au niveau pancréatique, une lésion commence à toucher le pancréas et après elle s'étend sur tout le mésentère. C'est un aspect en tâches de bougie qui sont en fait de la nécrose.

Microscopiquement, on aura une infiltration hémorragique avec une nécrose qui est étendue et diffuse. On ne trouvera jamais d'obstacle artériel ou veineux.

On peut se demander pourquoi le sang s'arrête de passer?

En fait c'est nerveux, soient les vasa nervorum dans le tube digestif qui sont complètement sidérées soit par un stress, un phénomène infectieux, un choc, …, il y a différentes causes mais elles sont la majorité du temps métaboliques. 
L'évolution

· Non compliquée

Un territoire nécrosé évolue en trois phases: 

· La détersion: les cellules inflammatoires viennent et vont éliminés tous les tissus qui sont abîmés.

· La production: les fibroblastes comblent les espaces vides laissés par les tissus abîmés.

· La cicatrisation: les fibroblastes vont se mettre à produire de la fibrose collagène, c'est la cicatrice classique.

· Compliquée

Les complications générales sont la mort.

Les complications locales peuvent être:

· La fonte puriforme: quand les polynucléaires arrivent ils font leur détersion et dans un second temps ils peuvent totalement liquéfier la nécrose, ce qui permet de créer des abcès.

· La suppuration: c'est la surinfection d'un foyer nécrosé.

· L'infarctus même s'il est dément peut quand même être le siège d'une hémorragie.

En effet la nécrose va être au niveau des artérioles et au fur et à mesure la réaction inflammatoire va éroder ces artérioles qui vont se rompre.

· La déformation de l'organe: est liée à la fibrose, une fois que c'est fibrosé l'organe est détruit et non fonctionnel.

Histogénèse

· L'infarctus blanc c'est l'absence d'apport en oxygène par oblitération artérielle qui entraine la mort cellulaire.

· L’infarctus rouge c’est la même chose, sauf qu’il y a en plus une inondation hémorragique lorsque la circulation collatérale s’ouvre. (Cas le plus fréquent)

On peut aussi avoir un infarctus rouge par un reflux veineux, le sang en aval de la lésion ne s’évacue plus et il remonte en amont.

· L’infarcissement : le tissu se nécrose parce qu’il y a accumulation des métabolites qui sont toxiques pour les cellules.

· L’apoplexie c’est la sidération des vasa nervorum donc c’est une paralysie neurologique du vaisseau sanguin qui entraine une ischémie du tube digestif.

Etiologies

Pour l’infarctus : il y a des compressions extrinsèques donc les tumeurs, mais aussi les garrots. Dans les accidents de la voie publique on mettait souvent des garrots sans faire trop attention, mais il faut quand même se méfier. C’est aussi le syndrome qu’on peut voir chez les gens qui sont ensevelit lors des tremblements de terre.

Il y a des causes pariétales : il y a l’athérosclérose oblitérante (dont on a parlé juste avant), il y a aussi la vascularite (dont on parlera plus tard).

Enfin les causes endoluminales qui sont les plus fréquentes, ce sont les thromboses et les emboles. Ces emboles peuvent être tumoraux, infectieux, fibrino-cruorique et ça peut être aussi de l’athérosclérose.

Pour l’infarcissement : ce sont les mêmes. 

Pour l’apoplexie : c’est surtout infectieux, ça donne des troubles de la coagulation vasculaire. (Elle nous a mis quelques exemples qui ne sont pas importants à retenir) 

Formes anatomocliniques de l’infarctus

On va voir que l’infarctus du myocarde c’est la maladie d’athérosclérose. 

Pour l’infarctus cérébral de ramollissement, ca sera également de l’athérosclérose mais dans ce cas au niveau des artères carotides ou alors c’est une embolie cérébrale. Par exemple lors de fibrillation auriculaire le patient à un thrombus dans son cœur gauche qui sera envoyé directement dans le cerveau.

L’infarctus intestinal, ça peut être l’athérosclérose mais c’est surtout l’état de choc lié à un problème infectieux avec un bas débit.

L’infarctus pulmonaire, c’est les embolies pulmonaires qui viennent surtout des phlébites.

Et les autres exemples : il y a la torsion testiculaire, l’état de choc qui peut donner une insuffisante surrénale aigüe, et l’infarctus splénique souvent secondaire à un traumatisme ou à une embolie.
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On voit la face dorsale de la rate qui est normalement lisse, elle est ici un petit peu remaniée.
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Ceci est la rate vu d’en dessous donc c’est le hile de la rate (là où s’abouchent tous les vaisseaux).
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A la coupe on a vraiment de la nécrose presque liquéfiée.
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La rate c’est un organe très hémorragique car c’est un réservoir des globules rouge. Sur la gauche on voit le territoire de l’infarctus splénique.
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Là on est probablement en territoire d’infarctus blanc qui dans un second temps est devenu hémorragique. On a vraiment du mal à faire la différence, macroscopiquement les renseignements cliniques que nous donne le clinicien sont vraiment importants.
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Ceci est un aspect en « tâche de bougies », tous ces petits points ce sont des points de nécroses.
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On voit le foie à la coupe, ici tout le foie est pathologique, il n’y a pas de foie normal. Ce qui est jaune c’est de la nécrose et ce qui est rouge c’est le liseré avec l’accumulation des globules rouges et des cellules inflammatoires.
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A plus fort grossissement on voit un peu l’aspect en cils avec le liseré.
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Ici, on observe une coupe du ventricule gauche, c’est parfois très difficile à repérer, mais là il y a probablement une coronaire qui s’était bouchée. Il y a juste un tout petit territoire qui a été ischémié (en bas à gauche) et là on est au stade de fibrose, donc c’est cicatriciel.

Cette lésion ne peut pas expliquer le décès brutal, c’est surement quelque chose d’ancien.
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On est au niveau du tronc cérébral du cerveau qui est totalement détruit on parle de ramollissement. La veine couvre là ce qu’on voit
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Il y a là des circonvolutions du cerveau, la substance blanche et au centre la substance grise.

La flèche indique la partie abîmée qui est nécrosée.

Ce qu’il faut retenir de la partie infarctus, infarcissement, apoplexie :

· Les définitions

· Que macroscopiquement et macroscopiquement il n’y a pas de lésions significatives dans les premières heures.

· L’aspect en cible macroscopique et microscopique.

· Les étiologies comme l’athérosclérose.

· Les complications.

III. VASCULARITES

Définitions

Ce sont des maladies inflammatoires des vaisseaux et il y a des atteintes de la paroi vasculaire. Ca peut être une atteinte soit de l’intima, soit de la média soit de l’adventice ; mais c’est quand même la plupart du temps la média.

Comment va-t-on classer la vascularite ?

· Par sa nature : Est-ce que ça touche une artère, une artériole, un capillaire, une veine ou une veinule. Donc c’est le calibre des vaisseaux qui nous intéresser.

· Par son étiologie et ses causes.

Ce sont des symptômes cliniques variables selon l’organe qui est touché. Mais ça peut toucher vraiment tous les organes : le poumon, le rein, la peau, le système nerveux central, le cœur, les muscles.

C’est souvent des patients hospitalisés en médecine interne et qui se dégradent rapidement.

Quand on arrive au stade du patient hospitalisé les anatomopathologistes reçoivent les biopsies avec une réelle urgence thérapeutique.

Il faut donner la réponse du diagnostique dans les 24h ou 48h et souvent pour ne pas attendre la réponse les médecins commencent à traiter les patients sans diagnostique. Au pire des cas si ce n’était pas ça, ils interrompent le traitement.
Ce sont quand même le plus souvent des maladies chroniques qui sont à bas bruits avant qu’elles  s’aggravent notamment.

Le traitement ce sont des anti-inflammatoires ou des immunosuppresseurs (en majorité des corticoïdes).

Classifications des vascularites selon leurs critères cliniques, biologiques, radiologiques et anapathologiques.
1) Les critères histologiques

Il faut qu’on regarde :

·  le calibre :

· Les gros vaisseaux : aorte et ses branches.

· Les petits vaisseaux : les capillaires et toutes les veinules pré ou post capillaires.

· Les vaisseaux de moyen calibres : plus difficile à définir, c’est entre les deux. 

· la nature des vaisseaux concernés.

· Il faut qualifier l’infiltrat inflammatoire, c'est-à-dire si ce sont des lymphocytes, des polynucléaires, des cellules géantes.

· Voir si ça touche une tunique ou toutes les tuniques du vaisseau.

· Il faut voir également s’il y a de la nécrose.

Avec tous ces éléments on arrive à peu près à classer la vascularite dans une entité.

2) Les principales classifications

Celle de l’ACR utilisée par les rhumatologues qui est surtout pour la maladie de Wagener et pour le syndrome de Churg-Strauss.

Et la nomenclature de Chapel Hill : celle sur laquelle on se base puisque c’est celle qui nous permet de faire de diagnostique.

Vaisseaux de gros calibres

1) La maladie de Horton

C’est une artérite granulomateuse, segmentaire et focale. Elle touche les vaisseaux de gros calibres mais surtout l’artère temporale.

C’est un patient qui aura en moyenne plus de 55 ans qui a des douleurs articulaires, et souvent mal aux épaules = atteintes rhizoméliques (c’est les ceintures donc épaules et bassin).

Il se plaint aussi de maux de tête vraiment très important ayant comme risque majeur pour lui, la cécité.

Quand il y a une atteinte de l’artère temporale, le diamètre vasculaire se rétrécit de plus en plus jusqu'à la disparition de la lumière et de la circulation vasculaire (le patient peut devenir aveugle.

Microscopiquement :

· C’est une panartérite oblitérante segmentaire et focale.

Panartérite : ça veut dire qu’elle touche toutes les tuniques des vaisseaux.

Segmentaire et focale : ça veut dire que le vaisseau est atteint, pas atteint, atteint, pas atteint, etc…

Quand le clinicien va faire la biopsie de l’artère temporale et que sur le prélèvement on ne voit rien du tout, il faut demander des niveaux de coupes. C'est-à-dire que souvent les fragments biopsiques enlevés mesurent 2 à 3 mm, ils sont incluent perpendiculairement, donc on voit les vaisseaux dans leur diamètre.

Si sur la 1ère dizaine de coupes on ne voit rien, il faut aller plus loin, jusqu'à épuisement de la biopsie.

Dans certains cas les lésions, bien quelles aient un fort retentissement clinique, elles sont très très focales.

· C’est un granulome giganto-cellulaire.

Les cellules géantes sont des cellules qui sont grandes (merci !) mais surtout multinuclées.
· Ca peut entrainer une thrombose plus ou moins complète du vaisseau.
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On voit ici une artère temporale, il y avait la lumière mais elle s’est quasiment totalement obstruée.

En bleu ce sont les cellules inflammatoires, les lymphocytes, on voit que ça touche tout le vaisseau.
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A plus fort grandissement on voit des cellules géantes. Celle-ci est caractéristique car elle a une quinzaine de noyaux dans sa cellule. On voit qu’elles sont en contact de la limitante élastique interne (liseré rouge), 
et ces cellules détruisent totalement les vaisseaux en mangeant toutes les fibres élastiques de la tunique.
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On voit la aussi la limitante élastique, mais quand on rentre dans le territoire de l’inflammation elle est totalement détruite ce qui est caractéristique de la maladie d’Horton.

Quand on voit ça on appelle le clinicien, et si le patient était vraiment mal et qu’il a commencé le traitement il le poursuit, et s’il n’était pas instauré on l’instaure en urgence.

2) La maladie de Takayasu

C’est une autre maladie pour les vaisseaux qu’il ne faut pas retenir. 

Elle est assez rare au niveau de la fréquence épidémiologique mais on peut la voir régulièrement en médecine interne.

Ce sont des lésions segmentaires qui sont également multifocales, et là ça concerne plutôt l’adventice donc la périphérie du vaisseau.

Ca va former une fibrose, donc ça va rétrécir le vaisseau mais en l’encerclant de la périphérie.


On a ici la lumière (en bas a droite) et toute la fibrose (en rose clair) avec au milieu des cellules inflammatoires (c’est caractéristique) qui vont entourer le vaisseau et diminuer sa taille.

Vaisseaux de moyens calibres

(C’est la péri artérite noueuse.

Elle est assez fréquente et peut toucher les vaisseaux de moyens et petits calibres.

Cliniquement ce sont des patients de tous âges qui ont des syndromes inflammatoires. Ca touche surtout le rein mais aussi les muscles, le foie et le tube digestif.

Microscopiquement, les 3 tuniques sont atteintes et on a :

· une nécrose fibrinoïde au niveau de la média (nécrose éosinophile). Ainsi que la LEI qui est complètement disloquée et détruite.

· une turgescence et une prolifération des cellules endothéliales. C’est cette prolifération qui va aller jusqu'à combler la lumière.

· un granulome pan-pariétal, c'est-à-dire qu’il touche les 3 tuniques, composé de plasmocytes, histiocytes, et polynucléaire. Ce granulome peut même s’étendre en dehors des vaisseaux. Par exemple : au niveau d’une artère pulmonaire, on va avoir notre lésion autour du vaisseau et après elle peut vraiment s’étendre tout autour des alvéoles et on aura une grosse lésion inflammatoire.

La topographie est segmentaire et elle forme des micronodules. C'est-à-dire que cliniquement lorsque ça touche les artères inférieures on a ce qu’on appelle des murs en chapelet. C’est surtout localisé sur la crête tibiale et quand le clinicien va voir des tibias il va voir des petits nodules dispersés tout le long.

On est là dans un muscle, il y avait un vaisseau, et on voit que la réaction inflammatoire s’est étendue de façon concentrique autour du vaisseau.


A plus fort grandissement, on voit la lumière du vaisseau (complètement thrombosée) qui persiste, on a de la nécrose fibrinoïde et le granulome inflammatoire tout le long. Ca peut s’étendre en périphérie, on voit que les cellules inflammatoires commencent à envahir les cellules musculaires adjacentes.

Vaisseaux de petits calibres

( C’est la maladie de Wegener.

C’est une vascularite nécrosante qui fait un granulome, ça atteint les voies aériennes supérieures (ex : sinus), le poumon, et le rein.

Macroscopiquement, ça peut être confondu avec une tumeur, on voit pleins de lésions nécrosées.

On retrouve régulièrement ces prélèvements en extemporané où il est envoyé avec la mention « tumeur ? ».

Souvent il n’y a pas de tumeurs, donc il est difficile de poser un diagnostique définitif car il n’est pas possible d’étudier toute la lésion (en extemporané on prend 2 ou 3 fragments de la lésion).

Le résultat donné fait lieu à des cellules inflammatoires qui touchent les vaisseaux, donc probablement à une vascularite mais on ne peut pas exclure un cancer, il faudra attendre le résultat définitif.

Microscopiquement ça détruit tout le parenchyme aux alentours. C’est une inflammation granulomateuse qui est très importante avec une nécrose qui est transmurale.

La nécrose a des bords irréguliers, on la dit en carte de géographie. C’est cerné par des cellules inflammatoires, surtout des histiocytes qui se mettent en palissade autour de la lésion. Il y a également beaucoup de lymphocytes, de plasmocytes, et de fibroblastes.

Ce genre de lésion sera toujours centré par un vaisseau, indifféremment une artère ou une veine.


Là on est au niveau du poumon, il y a du parenchyme alvéolaire normal, au centre on devine un vaisseau. La vascularite a d’abord touché la média l’adventice puis s’est étendue, et maintenant on à le poumon qui est complètement inflammatoire.

Donc ce sont ces lésions qui sont souvent adressés aux anatomopathologistes pour tumeurs.


Là même chose, la lumière est complètement obstruée par de la nécrose et on devine un résidu de limitante élastique.


Ici on a des cellules inflammatoires : les histiocytes en palissade qui sont mis de façon perpendiculaire aux vaisseaux (comme dans la tuberculose).


Sur cette vue de haut, donc au faible grossissement, tout ce qui est rose c’est la nécrose, tout ce qui est bleu ce sont les cellules inflammatoires.

On voit que la bordure de la nécrose est irrégulière en carte de géographie et c’est une caractéristique de la maladie de Wegener.

L'atteinte est vraiment étendue à tout le parenchyme pulmonaire.

Ce qu’il faut retenir :

· La maladie de Horton

· La maladie de Wegener

· La péri artérite noueuse

· Les 3 types de vascularites, qu’elles touchent chacune un type de vaisseaux différents.

· Se rappeler un peu des différences microscopiques.

Le plus important c’est infarctus blanc, infarctus rouge, athérosclérose, la définition, puisque c’est la principale cause des infarctus, et les vascularites car ça a une importance clinique capitale.
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