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Objectifs du protocole national de diagnostic et de soins 
L’objectif de ce PNDS est d’expliciter aux professionnels concernés, la prise en charge diagnos-
tique et thérapeutique optimale actuelle et le parcours de soins d’un patient atteint d’une VPSNC. 
Il a pour but d’optimiser et d’harmoniser la prise en charge et le suivi de ce groupe de maladies 
rares sur l’ensemble du territoire. Il permet également d’identifier les spécialités pharmaceutiques 
utilisées dans une indication non prévue dans leur Autorisation de mise sur le marché (AMM) 
ainsi que les dispositifs médicaux, produits ou prestations nécessaires aux soins mais non habi-
tuellement pris en charge ou remboursés par le système français de sécurité sociale.  
 
Ce PNDS peut servir de référence au médecin généraliste traitant (médecin désigné par le patient 
auprès de la Caisse d’assurance maladie) en concertation avec le médecin spécialiste, notamment 
au moment d’établir le protocole de soins conjointement avec le médecin conseil et le patient, 
dans le cas d'une demande d'exonération du ticket modérateur au titre d'une affection hors liste. 
 
Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les comorbidités ou 
complications, toutes les particularités thérapeutiques, tous les protocoles de soins hospitaliers, 
etc. Il ne peut pas revendiquer l’exhaustivité des conduites de prise en charge possibles, ni se 
substituer à la responsabilité individuelle du médecin vis-à-vis de son patient. Le protocole décrit 
cependant la prise en charge de référence d’un patient atteint d’une VPSNC. Il doit être mis à 
jour en fonction des données nouvelles validées, sachant qu’il s’agit d’un domaine en constante 
mutation tant sur le plan de la recherche fondamentale que translationnelle. 
 
Le présent PNDS a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’un protocole national de dia-
gnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute Autorité de Santé en 2012 
(guide méthodologique disponible sur le site de la HAS : www.has-sante.fr). 
 
 

  

http://www.has-sante.fr/
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Méthode de travail 
Le présent PNDS a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’un protocole national de dia-
gnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute Autorité de Santé en 2012 
(guide méthodologique disponible sur le site de la HAS : www.has-sante.fr). 
 
Une réunion de mise en place en visioconférence avec les coordinateurs a permis de déterminer 
le plan du PNDS, la liste des rédacteurs pour chacune des parties/spécificités du PNDS ainsi que 
la liste des relecteurs. 
 
Durant la phase de rédaction, chaque rédacteur a réalisé une analyse de la littérature en langue 
anglaise et française avant de rédiger la partie du PNDS correspondante. 
À l’issue de la rédaction, toutes les parties du PNDS ont été assemblées puis homogénéisées par 
les coordinateurs. 
 
Durant la phase de relecture, chacun des rédacteurs et relecteurs a commenté la première ver-
sion du PNDS.  
 
Deux sessions de vote avec une méthologie de type Delphi ont été réalisées pour que les prin-
cipales recommandations de ce PNDS soient conseusuelles et validées à > de 85 % des experts. 
 
À l’issue de la relecture, les coordinateurs ont pris en compte tous les commentaires pour pro-
duire la deuxième version du PNDS. 
 
Des réunions de finalisation se sont enfin tenues (en visioconférence), où tous les rédacteurs et 
relecteurs étaient conviés, afin de refaire une revue complète et collégiale du texte pour en pro-
duire une version finalisée à publier. 

http://www.has-sante.fr/
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Tableau 1. Recommandations de bonne pratique  
 

Auteur, année, réfé-
rence, pays 

Objectif Straté-
gie de 
re-
cherche 
biblio-
gra-
phique 
rensei-
gnée 

(Oui / 
Non) 

Recueil de l’avis 
des professionnels 

(Oui / Non ; Les-
quels) 

Re-
cueil 
de 
l’avis 
des 
pa-
tients 

(Oui / 
Non) 

Populations et techniques 
(ou produits étudiés) 

Résultats (avec grade 
des recommandations si 
disponible) 

Jennette JC et al., 
2013, 8, International 

Mettre à jour la no-
menclature et défini-
tions des vascularites 

Non Oui ; panel inter-
national multidisci-
plinaire 

Non Nomenclature des vascula-
rites, adultes/enfants 

Définitions standardi-
sées ; pas de grades 

Nehme A et al., 2022, 
10, France/Canada 

Approche diagnostique 
et thérapeutique 
VPSNC adulte 

Non Non Non VPSNC adulte ; algo-
rithmes diagnostiques 

Recommandations pra-
tiques ; pas de grade 

Younger DS, 2023, 19, 
États-Unis 

Clarifier 10 thèmes sur 
céphalée et VPSNC 

Non Non Non VPSNC adultes ; clinique et 
imagerie 

Points clés ; pas de 
grade 

Pascarella R et al., 
2023, 22, Europe 

Recommandations dia-
gnostiques et théra-
peutiques VPSNC 
(ESO) 

Oui 
(grade) 

Oui ; groupe multi-
disciplinaire 

Non VPSNC adultes ; IRM, VW-
MRI, LCR, biopsie, traite-
ments 

Recommandations gra-
duées avec niveaux de 
preuve 

Mandell DM et al., 
2017, 36, États-
Unis/International 

Consensus sur IRM de 
paroi intracrânienne 

Non Oui ; panel ASNR Non VW-MRI intracrânienne Consensus pratique ; pas 
de grade 

Haddad EN et al., 
2024, 59, États-Unis 

Approche clinique des 
artériopathies céré-
brales génétiques 

Non Non Non Artériopathies génétiques 
(CADASIL, ACTA2, 
COL4A1/2) 

Algorithmes d’évaluation 
; pas de grade 



PNDS Vascularites Primitives du Système Nerveux Central 
 

Janvier 2026 
7 

HAS, 2022, 61, France PNDS SAPL adulte et 
enfant 

Oui Oui ; centres de 
référence et filière 
FAI2R 

Oui SAPL ; critères diagnos-
tiques, anticoagulation, 
grossesse 

Recommandations natio-
nales ; grades PNDS 

Briot K et al., 2014, 79, 
France 

Actualiser recomman-
dations sur ostéopo-
rose cortico-induite 

Oui Oui ; experts mul-
tidisciplinaires 

Non Patients sous corticoïdes ; 
mesures hygiéno-diété-
tiques, traitements 

Recommandations avec 
niveaux/grades 

Biver E et al., 2023, 80, 
Europe/France 

Recommandations dié-
tétiques pour ostéopo-
rose 

Oui Oui ; experts nutri-
tion/rhumatolo-
gie/gériatrie 

Non Nutrition (calcium, vitamine 
D, protéines, régime médi-
terranéen) 

Recommandations nutri-
tionnelles ; pas de grade 
formel 

HCSP, —, 81, France Avis et recommanda-
tions de santé publique 

Oui Oui ; instance na-
tionale pluridisci-
plinaire 

Va-
riable 

Santé publique (prévention, 
stratégie) 

Avis/recommandations ; 
pas de grade unique 
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Tableau 2. Revues systématiques de la littérature  
 

Auteur, année, 
référence, pays Objectif 

Stratégie de 
recherche 
bibliogra-
phique ren-
seignée 

(Oui / Non) 

Critères 
de sélec-
tion des 
études 

Popula-
tions et 
techni 
ques (ou 
produits) 
étudiées 

Critères d’éva-
luation Résultats et signification 

Chu CT et al., 
1998, 2, États-
Unis 

Décrire une ap-
proche multidis-
ciplinaire pour 
le diagnostic de 
la vasculite in-
tracrânienne 

Non 

Non appli-
cable (re-
vue dia-
gnostique 
narrative) 

Patients 
avec suspi-
cion de 
vasculite 
intracrâ-
nienne ; 
neuropa-
thologie, 
imagerie, 
clinique 

Pertinence dia-
gnostique, cor-
rélation ana-
tomo-clinique 

Mise en avant de l’importance d’une ap-
proche multidisciplinaire ; pas de critères 
standardisés 

Zuber M, 2008, 
3, France 

Présenter l’an-
géite isolée du 
SNC dans un 
chapitre de syn-
thèse 

Non Non appli-
cable 

Cas cli-
niques rap-
portés ; 
données 
de la litté-
rature 

Description cli-
nique et image-
rie 

Chapitre de synthèse, insiste sur diagnostic 
différentiel et rareté 

Calabrese LH, 
Mallek JA, 
1988, 7, États-
Unis 

Décrire 8 cas, 
revue de la litté-
rature et propo-
ser des critères 
diagnostiques 

Non 

Sélection 
des cas 
cliniques 
publiés 

8 patients 
VPSNC ; 
données 
cliniques, 
imagerie, 
biopsie 

Présentation cli-
nique, évolu-
tion, réponse au 
traitement 

Proposition de critères diagnostiques ini-
tiaux pour VPSNC 
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Salvarani C et 
al., 2024, 9, 
États-Unis/Italie 

Revue clinique 
et synthèse des 
connaissances 
sur la VPSNC 
(diagnostic, dif-
férentiel, traite-
ment) 

Non Non appli-
cable (re-
vue narra-
tive) 

Adultes at-
teints de 
VPSNC ; 
données 
cliniques, 
imagerie 
(IRM, 
ARM/DSA)
, LCR, biop-
sie 

Pertinence dia-
gnostique, op-
tions thérapeu-
tiques 

Synthèse des pratiques actuelles, met en 
évidence difficultés diagnostiques et théra-
peutiques ; pas de grade formel 

Beuker C et al., 
2021, 18, Inter-
national 

Réaliser une re-
vue systéma-
tique et méta-
analyse sur 
VPSNC 

Oui 

Études cli-
niques sur 
VPSNC, 
critères de 
qualité 
méthodo-
logique 

Cohortes 
et séries de 
cas VPSNC 

Taux de survie, 
rechutes, ré-
ponse aux trai-
tements 

Synthèse quantitative ; confirme rareté et 
hétérogénéité ; résultats consolidés 

Maristany AJ et 
al., 2024, 21, In-
ternational 

Revue narrative 
sur manifesta-
tions psychia-
triques des ma-
ladies neurolo-
giques 

Non Non appli-
cable 

Patients at-
teints de 
maladies 
neurolo-
giques di-
verses 
(dont 
VPSNC) 

Présentation 
psychiatrique 

Met en évidence la fréquence et l’impor-
tance des symptômes psychiatriques ; pas 
de critères standardisés 

Beuker C et al., 
2018, 23, Inter-
national 

Revue pratique 
sur le diagnostic 
et le traitement 
de la VPSNC 

Non 

Non appli-
cable (re-
vue narra-
tive) 

Adultes 
VPSNC ; 
imagerie, 
LCR, biop-
sie, immu-
nosuppres-
seurs 

Pertinence dia-
gnostique et 
thérapeutique 

Synthèse des stratégies diagnostiques et 
thérapeutiques ; pas de grade formel 
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Babin M et al., 
2025, 29, 
France 

Décrire le “peri-
vascular enhan-
cement pattern” 
et proposer une 
approche dia-
gnostique pictu-
rale 

Non 

Non appli-
cable (re-
vue pictu-
rale) 

Patients 
avec pa-
thologies 
cérébrales 
inflamma-
toires ; IRM 
(séquences 
spéci-
fiques) 

Imagerie et pat-
terns de rehaus-
sement périvas-
culaire 

Guide visuel pour différencier VPSNC et 
autres pathologies ; pas de grade 

Song JW, Was-
serman BA, 
2020, 40, États-
Unis 

Revue théma-
tique sur l’IRM 
de paroi dans 
l’athérosclérose 
intracrânienne 

Non Non appli-
cable 

Patients 
avec athé-
rosclérose 
intracrâ-
nienne ; 
IRM de pa-
roi 

Imagerie de pa-
roi, différencia-
tion lésionnelle 

Décrit utilité de VW-MRI pour caractériser 
athérosclérose intracrânienne 

Yang WJ et al., 
2017, 41, Chine 

Revue de syn-
thèse sur athé-
rosclérose intra-
crânienne 

Non Non appli-
cable 

Études mi-
crosco-
piques et 
IRM haute 
résolution 

Corrélation ana-
tomo-imagerie 

Synthèse des connaissances de la micros-
copie à l’IRM ; pas de critères standardisés 

Giannini C et al., 
2012, 49, États-
Unis 

Décrire la pa-
thologie et les 
mécanismes de 
la VPSNC 

Non Non appli-
cable 

Études 
neuropa-
tholo-
giques 
VPSNC 

Lésions histolo-
giques, méca-
nismes inflam-
matoires 

Analyse mécanistique ; met en évidence 
rôle immunitaire et histopathologique 

Riche M et al., 
2021, 53, 
France 

Revue systéma-
tique des com-
plications après 
biopsie stéréo-
taxique 

Oui 

Études cli-
niques 
rappor-
tant com-
plications 
de biopsie 

Patients 
ayant subi 
biopsie sté-
réotaxique 
cérébrale 

Complications 
post-opéra-
toires (hémorra-
gie, infection, 
déficit) 

Taux de complications global et facteurs de 
risque ; synthèse quantitative 
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Biousse V, 
Bousser MG, 
1998, 56, 
France 

Synthèse pra-
tique sur l’an-
géite du SNC 
excluant mala-
dies systé-
miques 

Non Non appli-
cable 

Adultes 
VPSNC ; 
angiogra-
phie, IRM, 
LCR, biop-
sie 

Diagnostic cli-
nique et paracli-
nique 

Conseils pratiques pour différencier 
VPSNC des autres angéites ; pas de grade 

Bhagat R et al., 
2023, 64, Inter-
national 

Revue systéma-
tique de cas 
d’AVC liés au 
lymphome in-
travasculaire 

Oui 

Cas pu-
bliés de 
lymphome 
intravas-
culaire 
avec AVC 

Patients at-
teints de 
lymphome 
intravascu-
laire 

Présentation cli-
nique, imagerie, 
évolution 

Confirme rareté, diagnostic difficile ; impor-
tance de la biopsie 

Saadoun D et 
al., 2024, 70, 
France 

Revue clinique 
complète sur le 
syndrome de 
Behçet 

Non Non appli-
cable 

Patients at-
teints de 
Behçet ; at-
teintes 
neurolo-
giques, 
vasculaires, 
oculaires 

Diagnostic, évo-
lution, options 
thérapeutiques 

Synthèse des pratiques actuelles ; pas de 
grade formel 

Nehme A et al., 
2023, 71, Inter-
national 

Enquête inter-
nationale sur les 
pratiques de 
diagnostic et de 
traitement de la 
VPSNC 

Non 

Non appli-
cable 
(étude de 
pratiques, 
pas revue 
systéma-
tique) 

Adultes 
VPSNC ; 
données is-
sues d’un 
question-
naire au-
près de cli-
niciens 

Pratiques dia-
gnostiques et 
thérapeutiques 
rapportées 

Montre hétérogénéité des pratiques ; sou-
ligne besoin de guidelines ; pas de grade 

Salvarani C et 
al., 2019, 75, 
Italie/États-Unis 

Décrire 6 cas de 
VPSNC traités 
par rituximab et 
revue de la litté-
rature 

Non 

Sélection 
de cas cli-
niques pu-
bliés 

6 patients 
VPSNC ré-
sistants ; ri-
tuximab 

Réponse cli-
nique, rechute 

Rituximab efficace dans certains cas ; revue 
confirme intérêt thérapeutique 
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De Boysson H 
et al., 2013, 76, 
France 

Décrire 2 cas 
VPSNC traités 
par rituximab et 
revue de la litté-
rature 

Non 
Cas cli-
niques pu-
bliés 

2 patients 
VPSNC ; ri-
tuximab 

Réponse cli-
nique 

Rituximab potentiellement utile ; revue 
confirme observations 

Hajj-Ali RA et 
al., 2011, 84, 
États-Unis 

Revue de syn-
thèse sur 
VPSNC 

Non Non appli-
cable 

Adultes 
VPSNC ; 
diagnostic 
et traite-
ment 

Diagnostic, évo-
lution, traite-
ment 

Synthèse complète ; souligne difficultés 
diagnostiques et thérapeutiques 

Twilt M, 
Benseler SM, 
2011, 87, Can-
ada 

Revue narrative 
sur spectre de la 
vasculite du 
SNC chez en-
fants et adultes 

Non Non appli-
cable 

VPSNC en-
fants et 
adultes 

Présentation cli-
nique, évolution 

Décrit spectre large ; insiste sur différences 
pédiatriques/adultes 

Machen L, 
Clowse ME, 
2017, 92, États-
Unis 

Revue clinique 
sur la vasculite 
et la grossesse 

Non 

Non appli-
cable (re-
vue narra-
tive) 

Femmes 
enceintes 
atteintes 
de vascu-
lite systé-
mique 

Issues obstétri-
cales, complica-
tions mater-
nelles et néona-
tales 

Synthèse des risques et des conduites à te-
nir ; souligne importance d’un suivi spécia-
lisé ; pas de grade formel 
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Tableau 3. Etudes cliniques  

Auteur, année, 
référence, pays Objectif 

Méthodolo-
gie, niveau 
de preuve 

Population Intervention Critères de ju-
gement Résultats et signification 

Salvarani C et al., 
2007, 1, États-
Unis 

Décrire 101 cas 
de VPSNC (Mayo 
cohort) 

Étude obser-
vationnelle 
rétrospective, 
niveau de 
preuve mo-
déré 

101 pa-
tients 
adultes 
VPSNC 

Diagnostic, trai-
tements immu-
nosuppres-
seurs 

Survie, re-
chutes, ré-
ponse théra-
peutique 

Cohorte de référence, confirme hétérogé-
néité clinique et pronostic réservé 

Cravioto H, Feigin 
I, 1959, 4, États-
Unis 

Première descrip-
tion histologique 
de l’angéite gra-
nulomateuse non 
infectieuse 

Série de cas, 
niveau de 
preuve faible 

Quelques 
patients 
avec an-
géite gra-
nuloma-
teuse 

Observation 
neuropatholo-
gique 

Lésions histo-
logiques 

Première description historique, fonde la no-
tion de VPSNC 

de Boysson H et 
al., 2014, 5, 
France 

Décrire cohorte 
française de 52 
adultes VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 
multicen-
trique 

52 patients 
adultes 
VPSNC 

Diagnostic, trai-
tements immu-
nosuppres-
seurs 

Survie, re-
chutes 

Confirme diversité clinique, importance de 
l’imagerie et biopsie 

Paramasivan NK 
et al., 2024, 6, 
Inde 

Étudier VPSNC 
dans une cohorte 
indienne 

Étude obser-
vationnelle 
prospective 

Patients 
VPSNC en 
Inde 

Diagnostic, trai-
tements 

Profil clinique, 
survie 

Différences de présentation selon sous-
types, résultats variables 

Benseler SM et 
al., 2006, 11, Ca-
nada 

Décrire VPSNC 
pédiatrique 

Étude obser-
vationnelle 

Enfants 
VPSNC 

Diagnostic, im-
munosuppres-
seurs 

Activité mala-
die, rechutes 

VPSNC pédiatrique distincte, importance du 
suivi 

Becker J et al., 
2017, 12, Alle-
magne 

Comparer 
VPSNC et mala-
dies mimant 
VPSNC 

Étude cas-té-
moins 

Patients 
VPSNC vs 
mimics 

Diagnostic 

Caractéris-
tiques cli-
niques, image-
rie 

Souligne difficulté diagnostique, importance 
de différencier mimics 
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Geri G et al., 
2014, 13, France 

Série de 31 pa-
tients VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

31 patients 
VPSNC 

Diagnostic, trai-
tement 

Survie, évolu-
tion Confirme diversité clinique et pronostic 

Neel A et al., 
2012, 14, France 

Étude rétrospec-
tive monocen-
trique VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC Diagnostic 

Diagnostic 
confirmé vs in-
certain 

Souligne difficulté diagnostique, importance 
de biopsie 

Schuster S et al., 
2017, 15, Alle-
magne 

Identifier sous-
types VPSNC par 
IRM 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC IRM cérébrale Patterns IRM Les patterns IRM reflètent taille des vais-

seaux atteints 

de Boysson H et 
al., 2017, 16, 
France 

Décrire VPSNC 
petits vaisseaux 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC pe-
tits vais-
seaux 

Diagnostic 
Caractéris-
tiques cli-
niques 

VPSNC petits vaisseaux distincte, pronostic 
différent 

Salvarani C et al., 
2015, 17, États-
Unis 

Mise à jour co-
horte Mayo (163 
patients) 

Étude obser-
vationnelle 

163 pa-
tients 
VPSNC 

Diagnostic, trai-
tement 

Survie, re-
chutes Confirme hétérogénéité et pronostic 

de Boysson H et 
al., 2018, 20, 
France 

Comparer 
VPSNC et RCVS 

Étude com-
parative 

Patients 
VPSNC vs 
RCVS 

Diagnostic 

Caractéris-
tiques cli-
niques, image-
rie 

Aide au diagnostic différentiel VPSNC vs 
RCVS 

Mandel-Brehm C 
et al., 2019, 24, 
États-Unis 

Analyse protéo-
mique explora-
toire VPSNC 

Étude explo-
ratoire 

Patients 
VPSNC 

Analyse pro-
téomique 

Voies immuni-
taires Implication du complément alternatif 

Pawlitzki M et al., 
2019, 25, Alle-
magne 

Étudier neurofila-
ment LCR dans 
VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC 

Dosage neuro-
filament 

Corrélation 
avec atteinte 
axonale 

NFL élevé prédit dommage axonal 

Grangeon L et al., 
2024, 26, France 

Comparer 
VPSNC et inflam-
mation amyloïde 

Étude com-
parative 

Patients 
VPSNC vs 
CAA-ri 

Diagnostic Imagerie, his-
tologie Distinction entre VPSNC et CAA-ri 

Boulouis G et al., 
2017, 27, France 

Décrire spectre 
IRM VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC IRM Patterns IRM Large spectre de lésions IRM 

Salvarani C et al., 
2011, 28, États-
Unis 

VPSNC avec hé-
morragie intracrâ-
nienne 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC Diagnostic Présentation 

clinique VPSNC peut se présenter par hémorragie 
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avec hé-
morragie 

de Boysson H et 
al., 2016, 30, 
France 

VPSNC présenta-
tion tumorale 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC Diagnostic Présentation 

clinique VPSNC peut mimer tumeur cérébrale 

Suthiphosuwan S 
et al., 2020, 31, 
Canada 

Décrire VPSNC 
tuméfactive 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC tu-
méfactive 

IRM Imagerie Décrit caractéristiques IRM spécifiques 

Salvarani C et al., 
2019, 32, États-
Unis 

VPSNC mimant 
tumeur cérébrale 
(13 cas) 

Étude obser-
vationnelle 

13 patients 
VPSNC Diagnostic Présentation 

clinique 
VPSNC peut mimer tumeur, importance 
biopsie 

Patzig M et al., 
2022, 33, Alle-
magne 

Évaluer IRM paroi 
vasculaire VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC VW-MRI Imagerie VW-MRI utile au diagnostic 

Edjlali M et al., 
2020, 34, France 

VW-MRI pour 
vasculopathies in-
flammatoires 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
avec vascu-
lopathies 

VW-MRI Imagerie VW-MRI détecte vasculopathies inflamma-
toires 

Xie Y et al., 2016, 
35, Chine 

Améliorer image-
rie black-blood 

Étude tech-
nique 

Patients 
avec at-
teinte caro-
tidienne et 
intracrâ-
nienne 

DANTE-SPACE Qualité image Technique améliore visualisation paroi 

Sundaram S et al., 
2021, 37, Inde 

HR-VWI dans 
VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC HR-VWI Imagerie HR-VWI utile au diagnostic 

Thaler C et al., 
2019, 38, Alle-
magne 

Caractéristiques 
neuroradiolo-
giques selon taille 
vaisseaux 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC IRM Imagerie Patterns selon taille vaisseaux 

Mossa-Basha M 
et al., 2017, 39, 
États-Unis 

Valeur ajoutée 
VW-MRI pour 
différencier vas-
culopathies 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
avec vascu-
lopathies 

VW-MRI Diagnostic dif-
férentiel VW-MRI améliore différenciation 
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intracrâ-
niennes 

de Boysson H et 
al., 2017, 42, 
France 

Concordance 
TOF-MRA et DSA 
VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC 

TOF-MRA vs 
DSA Concordance TOF-MRA concordant avec DSA 

Alhalabi M, 
Moore PM, 1994, 
43, États-Unis 

Étudier angiogra-
phie sériée 
VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC Angiographie Évolution an-

giographique Angiographie utile au suivi 

Nehme A et al., 
2012, 44, France 

Comparer 
VPSNC biopsie 
positive vs néga-
tive 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC Biopsie Confirmation 

histologique Biopsie positive confirme diagnostic 

Miller DV et al., 
2009, 45, États-
Unis 

Étudier résultats 
biopsie VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC Biopsie Histologie Décrit lésions typiques VPSNC 

Shimoyama T et 
al., 2023, 46, Ja-
pon 

Décrire caracté-
ristiques VPSNC 
selon classifica-
tion angiogra-
phique 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC 

IRM, angiogra-
phie Classification Caractéristiques selon type angiographique 

Guo A et al., 
2024, 47, Chine 

Décrire microhé-
morragies corti-
cales VPSNC pe-
tits vaisseaux 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC pe-
tits vais-
seaux 

IRM SWI Microhémor-
ragies 

Microhémorragies fréquentes, utiles au dia-
gnostic 

Agarwal S et al., 
2024, 48, Inde 

Étudier SWI et 
IRM contraste 
VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC 

SWI, IRM con-
traste Diagnostic SWI et contraste améliorent diagnostic 

Salvarani C et al., 
2020, 50, États-
Unis 

Étudier rémission, 
rechutes et main-
tenance sur 35 
ans de VPSNC 

Cohorte ob-
servation-
nelle longue 
durée 

Patients 
VPSNC 
adultes 
(Mayo Cli-
nic) 

Traitements im-
munosuppres-
seurs, mainte-
nance 

Survie, re-
chutes, rémis-
sion 

Confirme bénéfice de maintenance, rechutes 
fréquentes sans traitement prolongé 
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Mathon B et al., 
2025, 51, France 

Décrire aspects 
techniques de la 
biopsie cérébrale 

Chapitre 
technique 

Patients 
nécessitant 
biopsie cé-
rébrale 

Techniques 
stéréotaxiques, 
neuronaviga-
tion 

Rendement 
diagnostique, 
sécurité 

Guide technique détaillé, pas de résultats cli-
niques 

Mathon B et al., 
2019, 52, France 

Améliorer rende-
ment diagnos-
tique de biopsie 
stéréotaxique 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
biopsiés 

Smear histolo-
gique peropé-
ratoire 

Rendement 
diagnostique 

Smear augmente rendement, améliore dia-
gnostic rapide 

Riche M et al., 
2022, 54, France 

Décrire sévérité, 
chronologie et 
gestion des com-
plications de 
biopsie 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
biopsiés 

Suivi post-opé-
ratoire 

Complications 
(hémorragie, 
infection, défi-
cit) 

Taux de complications, gestion adaptée 

Mathon B et al., 
2020, 55, France 

Évaluer rende-
ment et sécurité 
de biopsie céré-
brale 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
avec mala-
dies neuro-
logiques in-
détermi-
nées 

Biopsie céré-
brale 

Rendement 
diagnostique, 
complications 

Rendement élevé, complications rares 

Gianno F et al., 
2024, 57, Italie 

Décrire aspects 
pathologiques 
VPSNC 

Étude neuro-
pathologique 

Patients 
VPSNC 

Analyse histo-
logique 

Lésions histo-
logiques 

Décrit mécanismes inflammatoires et lésions 
typiques 

Kachaner A et al., 
2025, 62, France 

Étudier Susac 
syndrome avec 
immunosuppres-
seurs/IgIV 

Cohorte na-
tionale pros-
pective 

Patients 
Susac syn-
drome 

Glucocorti-
coïdes ± immu-
nosuppres-
seurs/IgIV 

Réponse cli-
nique 

Ajout immunosuppresseurs/IgIV améliore 
évolution 

Marrodan M et 
al., 2024, 63, Ar-
gentine 

Développer score 
IRM différentiel 
Su-
sac/VPSNC/MS 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
Susac, 
VPSNC, 
SEP 

IRM cérébrale Score diagnos-
tique 

Score différencie efficacement Susac vs 
VPSNC vs SEP 

Lampros A et al., 
2021, 65, France 

Décrire vasculite 
cérébrale infec-
tieuse 

Série clinique 

Patients 
avec infec-
tions céré-
brales 

Diagnostic, trai-
tement 

Présentation 
clinique Souligne diversité des infections associées 
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Nagel MA et al., 
2020, 66, États-
Unis 

Revue clinique 
sur infections 
VZV SNC 

Revue narra-
tive 

Patients 
avec infec-
tions VZV 

Diagnostic, trai-
tement 

Présentation 
clinique VZV cause fréquente de vasculite infectieuse 

de Boysson H et 
al., 2017, 67, 
France 

Étudier AVC liés à 
Horton 

Étude cas-té-
moins multi-
centrique 

Patients 
AVC avec 
Horton 

Diagnostic, trai-
tement 

Facteurs de 
risque, évolu-
tion 

AVC lié à ACG confirmé, profil spécifique 

Samson M et al., 
2015, 68, France 

Étudier AVC et 
ACG en popula-
tion 

Étude popu-
lationnelle 

Patients 
AVC avec 
ACG 

Diagnostic Incidence, 
évolution Confirme risque accru d’AVC dans Horton 

De Luna G et al., 
2015, 69, France 

Décrire atteinte 
SNC dans GPA 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
GPA avec 
atteinte 
SNC 

Diagnostic 
Présentation 
clinique, ima-
gerie 

Atteinte SNC rare mais grave, pronostic va-
riable 

de Boysson H et 
al., 2017, 72, 
France 

Étudier effet 
maintenance 
VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC 

Maintenance 
immunosup-
presseur 

Survie, re-
chutes Maintenance associée à meilleur pronostic 

de Boysson H et 
al., 2018, 73, 
France 

Étudier traite-
ment et évolution 
VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC 

Traitements im-
munosuppres-
seurs 

Survie, re-
chutes Confirme bénéfice traitement prolongé 

Das S et al., 2023, 
74, Inde 

Étudier myco-
phenolate mofetil 
VPSNC 

Étude pros-
pective ob-
servation-
nelle 

Patients 
VPSNC 

Mycophenolate 
mofetil 

Réponse cli-
nique MMF efficace en induction et maintenance 

Salvarani C et al., 
2008, 77, États-
Unis 

Étudier efficacité 
anti-TNF VPSNC 
résistante 

Série de cas 
Patients 
VPSNC ré-
sistants 

Anti-TNF Réponse cli-
nique Anti-TNF efficace dans certains cas 

Schuster S et al., 
2019, 78, Alle-
magne 

Étudier rechutes 
et évolution 
VPSNC 

Étude obser-
vationnelle 

Patients 
VPSNC 

Traitements im-
munosuppres-
seurs 

Survie, re-
chutes 

Rechutes fréquentes, pronostic variable 

Fullerton HJ et al., 
2007, 82, États-
Unis 

Risque de réci-
dive AVC pédia-
trique 

Cohorte po-
pulationnelle 

Enfants 
AVC Imagerie, suivi Récidive AVC Imagerie essentielle pour prédire récidive 
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Cellucci T et al., 
2012, 83, Canada 

Étudier trajec-
toires VPSNC pé-
diatrique 

Cohorte ob-
servation-
nelle 

Enfants 
VPSNC 

Traitements im-
munosuppres-
seurs 

Activité mala-
die 

Facteurs de risque identifiés pour activité 
persistante 

Elbers J et al., 
2010, 85, Canada 

Étudier biopsie 
cérébrale enfants 
VPSNC petits 
vaisseaux 

Étude obser-
vationnelle 

Enfants 
VPSNC 

Biopsie céré-
brale 

Rendement 
diagnostique Biopsie utile au diagnostic pédiatrique 

Venkateswaran S 
et al., 2008, 86, 
Royaume-Uni 

Rendement biop-
sies cérébrales 
enfants 

Étude obser-
vationnelle 

Enfants 
avec mala-
dies neuro-
logiques 

Biopsie céré-
brale 

Rendement 
diagnostique Rendement variable, complications rares 

De Tiege X et al., 
2011, 88, Bel-
gique 

Décrire VPSNC 
pédiatrique avec 
aggravation mal-
gré traitement 

Étude obser-
vationnelle 

Enfants 
VPSNC 

Traitement im-
munosuppres-
seur 

Évolution neu-
rologique 

Certains enfants se détériorent malgré traite-
ment 

Lanthier S et al., 
2001, 89, Canada 

Décrire angéite 
isolée SNC en-
fants 

Étude obser-
vationnelle 

Enfants 
VPSNC Diagnostic Présentation 

clinique Décrit formes pédiatriques isolées 

Hutchinson C et 
al., 2010, 90, Ca-
nada 

Étudier traite-
ment VPSNC pe-
tits vaisseaux en-
fants 

Cohorte ou-
verte 

Enfants 
VPSNC 

Immunosup-
presseurs 

Réponse cli-
nique Traitement efficace, améliore pronostic 

Ross C et al., 
2020, 91, Inter-
national 

Étudier grossesse 
et vasculites sys-
témiques 

Revue cli-
nique 

Femmes 
enceintes 
avec vascu-
lite 

Suivi grossesse Issues obsté-
tricales 

Risques accrus, importance suivi spécialisé 

Pefanis A et al., 
2020, 93, Austra-
lie 

Cas ANCA vascu-
lite en grossesse 
traité par rituxi-
mab 

Étude de cas 

1 patiente 
enceinte 
avec ANCA 
vasculite 

Rituximab 
Évolution cli-
nique 

Rituximab efficace et bien toléré en gros-
sesse 
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