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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 '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 systeme francais de sécurité sociale.

Ce PNDS peut servir de référence au médecin généraliste traitant (médecin désigné par le patient
aupres 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 I'exhaustivité des conduites de prise en charge possibles, ni se
substituer a la responsabilité individuelle du médecin vis-a-vis de son patient. Le protocole décrit
cependant la prise en charge de référence d'un patient atteint d'une VPSNC. Il doit étre mis a
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).
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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 francaise avant de rédiger la partie du PNDS correspondante.

A lissue 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 premiere 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 a > de 85 % des experts.

A lissue de la relecture, les coordinateurs ont pris en compte tous les commentaires pour pro-
duire la deuxieme version du PNDS.

Des réunions de finalisation se sont enfin tenues (en visioconférence), ol tous les rédacteurs et

relecteurs étaient conviés, afin de refaire une revue complete et collégiale du texte pour en pro-
duire une version finalisée a publier.
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Tableau 1. Recommandations de bonne pratique

Auteur, année, réfé- Objectif Straté- Recueil de 'avis Re- Populations et techniques  Résultats (avec grade
rence, pays gie de des professionnels cueil (ou produits étudiés) des recommandations si
re- . de disponible)
cherche (Oui / Non; Les- I'avis
biblio-  duels) des
gra- pa-
phique tients
rensei-
; (Oui /
gnée Non)
(Oui /
Non)
Jennette JC et al., Mettre a jour la no- Non Oui ; panel inter- Non Nomenclature des vascula- | Définitions standardi-
2013, 8, International menclature et défini- national multidisci- rites, adultes/enfants sées ; pas de grades
tions des vascularites plinaire
Nehme A et al., 2022, Approche diagnostique | Non Non Non VPSNC adulte ; algo- Recommandations pra-
10, France/Canada et thérapeutique rithmes diagnostiques tiques ; pas de grade
VPSNC adulte
Younger DS, 2023, 19, | Clarifier 10 themes sur | Non Non Non VPSNC adultes ; clinique et | Points clés ; pas de
Etats-Unis céphalée et VPSNC imagerie grade
Pascarella R et al., Recommandations dia- | Oui Qui ; groupe multi- | Non VPSNC adultes ; IRM, VW- | Recommandations gra-
2023, 22, Europe gnostiques et théra- (grade) disciplinaire MRI, LCR, biopsie, traite- duées avec niveaux de
peutiques VPSNC ments preuve
(ESO)
Mandell DM et al., Consensus sur IRM de | Non Oui ; panel ASNR Non VW-MRI intracranienne Consensus pratique ; pas
2017, 36, Etats- paroi intracranienne de grade
Unis/International
Haddad EN et al,, Approche clinique des | Non Non Non Artériopathies génétiques | Algorithmes d'évaluation
2024, 59, Etats-Unis artériopathies céré- (CADASIL, ACTA2, : pas de grade
brales génétiques COL4A1/2)
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HAS, 2022, 61, France | PNDS SAPL adulte et Oui Oui ; centres de Oui SAPL ; criteres diagnos- Recommandations natio-

enfant référence et filiere tiques, anticoagulation, nales ; grades PNDS
FAIZR grossesse

Briot K et al., 2014, 79, | Actualiser recomman- Qui Oui ; experts mul- | Non Patients sous corticoides ; Recommandations avec

France dations sur ostéopo- tidisciplinaires mesures hygiéno-diété- niveaux/grades
rose cortico-induite tiques, traitements

Biver E et al., 2023, 80, | Recommandations dié- | Oui Oui ; experts nutri- | Non Nutrition (calcium, vitamine | Recommandations nutri-

Europe/France tétiques pour ostéopo- tion/rhumatolo- D, protéines, régime médi- | tionnelles ; pas de grade
rose gie/gériatrie terranéen) formel

HCSP, —, 81, France Avis et recommanda- Qui Oui ; instance na- | Va- Santé publique (prévention, | Avis/recommandations ;
tions de santé publique tionale pluridisci- riable | stratégie) pas de grade unique

plinaire
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Tableau 2. Revues systématiques de la littérature

Stratégie de

Popula-
recherche  Criteres  tions et
Auteur, année, Obiectif b'?"ogra' de sélec-  techni Critéres d’éva- Résultats et sienification
référence, pays ) ph.lqu? réN-  tiondes  ques (ou luation &
el études produits)
(Oui / Non) étudiées
Patients
avec suspi-
Décrire une ap- .| cion de
proche multidis- Netm ziprpll- vasculite Pertinence dia-
Chu CT et al, & 0 our cable (re- i tracra- nostique. cor- | Mise en avant de l'importance d'une ap-
1998, 2, Etats- Pl p Non vue dia- | . g, pgacs proche multidisciplinaire ; pas de critéres
. le diagnostic de . nienne rélation ana- -
Unis L. gnostique _ standardisés
la vasculite in- narrative) neuropa- tomo-clinique
tracranienne thologie,
imagerie,
clinique
Présenter lan- gi?qsues racp!:
Zuber M, 2008, geite isolee du Non appli- | portés Descnptpn cli- Chapitre de synthese, insiste sur diagnostic
SNC dans un | Non . nique et image- | ..., . ,
3, France . cable données . différentiel et rareté
chapitre de syn- o, | rie
thece de la litté-
rature
Décrire 8 cas S [P
Calabrese  LH, NS Sélection | VPSNC Présentation cli-
revue de la litté- , . . . R : . .
Mallek JA, ature et probo- | Non des  cas | données nique,  évolu- | Proposition de criteres diagnostiques ini-
1988, 7, Etats- ser des c?ité?es cliniques cliniques, tion, réponse au | tiaux pour VPSNC
Unis diagnostiaues publiés imagerie, traitement
& d biopsie
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Salvarani C et | Revue clinique | Non Non appli- | Adultes at- | Pertinence dia- | Synthese des pratiques actuelles, met en
ql., 2024, 9, | et synthese des cable (re- | teints de | gnostique, op- | évidence difficultés diagnostiques et théra-
Etats-Unis/ltalie | connaissances vue narra- | VPSNC tions thérapeu- | peutiques ; pas de grade formel
sur la VPSNC tive) données tiques
(diagnostic, dif- cliniques,
férentiel, traite- imagerie
ment) (IRM,
ARM/DSA)
, LCR, biop-
sie
Etudes cli-
Réaliser une re- niques sur Taux de survie
Beuker C et al,, | vue  systéma- VPSNC, Cohortes . . o : .
: , : L .. rechutes, ré- | Syntheése quantitative ; confirme rareté et
2021, 18, Inter- | tique et meéta- | Oui criteres de | et séries de . A .y
) o ponse aux trai- | hétérogénéité ; résultats consolidés
national analyse sur qualité cas VPSNC fements
VPSNC méthodo-
logique
Patients at-
Revue narrative teints  de
Maristany AJ et >ur mann‘est.a— . maladies . . Met en évidence la fréquence et l'impor-
tions  psychia- Non appli- | neurolo- Présentation ; o )
al.,, 2024, 21, In- | [ Non . ) o tance des symptdémes psychiatriques ; pas
. triques des ma- cable giques di- | psychiatrique s o
ternational ! de critéres standardisés
ladies neurolo- Verses
giques (dont
VPSNC)
Adultes
. .| VPSNC
Revue pratique Non appli- | . . . :
Beuker C et al., . . imagerie, Pertinence dia- . , . : .
sur le diagnostic cable (re- . . Synthese des stratégies diagnostiques et
2018, 23, Inter- . Non LCR, biop- | gnostique et , . )
ational et le traitement vue narra- | oo T thérapeutiques ; pas de grade formel
de la VPSNC tive) ’
nosuppres-
seurs
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Patients
Décrire le “peri- avec  pa-
vascular enhan- .| thologies .
Babin M et al., | cement pattern” Non appli- | . eprales | IMagerie et pat
’ P cable (re- | . terns de rehaus- | Guide visuel pour différencier VPSNC et
2025, 29, | et proposer une | Non . inflamma- . o
. vue pictu- . sement périvas- | autres pathologies ; pas de grade
France approche dia- toires ; IRM )
. . rale) , culaire
gnostique pictu- (séquences
rale Spéci-
fiques)
Patients
>ong JW, Was- ’Sezzesurthle’lrgi/_l ?c\)fcclérag?ee_ Imagerie de pa-
serman BA, d ; Non appli- | . N ager , P Décrit utilité de VW-MRI pour caractériser
. de paroi dans | Non intracra- roi, différencia- , . . A
2020, 40, Etats- | |, ., > , cable . . . athérosclérose intracranienne
. I'athérosclérose nienne ;| tion Iésionnelle
Unis . .
intracranienne IRM de pa-
roi
Revue de syn- E:ggce; -
Yang WJ et al., | these sur athé- Non appli- | ~. Corrélation ana- | Synthése des connaissances de la micros-
: . ) Non piques et . . S ) N .
2017, 41, Chine | rosclérose intra- cable IRM  haute tomo-imagerie | copie a I'IlRM ; pas de criteres standardisés
cranienne ) .
résolution
L Décrire la pa- Siluicies Lésions histolo-
Giannini C et al., ) .| neuropa- . , . . , .
. thologie et les Non appli- giques, méca- | Analyse mécanistique ; met en évidence
2012, 49, Etats- L. Non tholo- . . N S : :
. mécanismes de cable : nismes inflam- | réle immunitaire et histopathologique
St la VPSNC glques matoires
VPSNC
. Etudes cli- . .
Revue systéma- . Patients Complications
. . niques . .
Riche M et al, | tigue des com- ayant subi | post-opéra- .
T . . rappor- S T . . Taux de complications global et facteurs de
2021, 53, | plications apres | Oui biopsie sté- | toires (hémorra- | . ) . >
. . tant com- | . . . . risque ; synthése quantitative
France biopsie stéréo- — réotaxique | gie, infection,
. plications . L
taxique .7 | cérébrale déficit)
de biopsie
Janvier 2026
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Synthese  pra- Adultes
Biousse V, | tique sur lan- VPSNC Diagnostic  cli-
Bousser MG, | géite du SNC Non Non appli- | angiogra- o Ee ot paracli- Conseils  pratiques pour différencier
1998, 56, | excluant mala- cable phie, IRM, .q P VPSNC des autres angéites ; pas de grade
. X ; nique
France dies systé- LCR, biop-
miques sie
Revue systéma- Cas  PU | patients at-
) bliés  de . , . .
Bhagat R et al., | tique de cas teints  de | Présentation cli- . L e
, ., . lymphome . . .| Confirme rareté, diagnostic difficile ; impor-
2023, 64, Inter- | d'AVC liés au | Oui . lymphome | nique, imagerie, .
. ) intravas- . . . tance de la biopsie
national lymphome in- culaire intravascu- | évolution
travasculaire Svec AVC laire
Patients at-
teints de
Seadonm D g EVUE il - Bentet e Diagnostic, évo- X . '
complete sur le Non appli- | teintes . . Synthese des pratiques actuelles ; pas de
al., 2024, 70, Non lution, options
syndrome  de cable neurolo- p . grade formel
France ; thérapeutiques
Behcet giques,
vasculaires,
oculaires
Non apoli- Adultes
Enquéte inter- PPI™ 1 vpsic
; cable L. . .
nationale sur les . données is- | Pratiques  dia-
Nehme A et al, ) (étude de , . e . )
pratiques de ) sues d'un | gnostiques et | Montre hétérogénéité des pratiques ; sou-
2023, 71, Inter- | ". ) Non pratiques, ) , . ) . o ]
; diagnostic et de question- thérapeutiques | ligne besoin de guidelines ; pas de grade
national ] pas revue . .
traitement de la cvetéma. | naire au- rapportées
VPSNC Y pres de cli-
tique) -
niciens
Décrire 6 cas de G :
Salvarani C et | VPSNC  traités selection | © [osifients | o ‘ .
L de cas cli- | VPSNC ré- | Réponse cli- | Rituximab efficace dans certains cas ; revue
al., 2019, 75, | par rituximab et | Non . . . . . L ) .
. ) s nigques pu- | sistants ; ri- | nique, rechute confirme intérét thérapeutique
Italie/Etats-Unis | revue de la litté- Sy .
bliés tuximab
rature
Janvier 2026
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Décrire 2 cas
De Boysson H | VPSNC - traites Cas cli-| 2 patients Réponse cli- | Rituximab potentiellement utile ; revue
et al.,, 2013, 76, | par rituximab et | Non niques pu- | VPSNC ;ri- | . b . P . ’
o iy . nique confirme observations
France revue de la litté- bliés tuximab
rature
Adultes
TElEAL RA e | Revue o syin- Non appli- VEONL 7| Dlegrostic, cvo- Synthése compléte : souligne difficultés
a,I., 2011, 84, | these sur | Non cable diagnostic | lution, traite- diaenostiaues et thérapeutiques
Etats-Unis VPSNC et traite- | ment & 9 peUti
ment
Twilt M, _ijerv ectre e VPSNC en-
Benseler  SM, Pe Non appli- Présentation cli- | Décrit spectre large ; insiste sur différences
vasculite du | Non fants et | . . . o
2011, 87, Can- cable nique, évolution | pédiatriques/adultes
SNC chez en- adultes
ada
fants et adultes
Femmes s
: . Issues obstétri-
Machen L, - Non appli- | enceintes . . . o
Revue clinique . cales, complica- | Synthése des risques et des conduites a te-
Clowse ME, : cable (re- | atteintes : I . . ; N
. sur la vasculite | Non tions mater- | nir ; souligne importance d'un suivi spécia-
2017, 92, Etats- vue narra- | de vascu- , .,
: et la grossesse . ; . | nelles et néona- | lisé ; pas de grade formel
Unis tive) lite systé-
) tales
mique
Janvier 2026
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Tableau 3. Etudes cliniques

Auteur, année,

référence, pays

Objectif

PNDS Vascularites Primitives du Systeme Nerveux Central

Méthodolo-
gie, niveau
de preuve

Population

Intervention

Criteres de ju-
gement

Résultats et signification

Etude obser-
Salvarani C et al., | Décrire 101 cas vetennele Lo e | Diegnestls, izl | sl e " . e
. rétrospective, | tients tements immu- | chutes, ré- | Cohorte de référence, confirme hétéroge-
2007, 1, Etats- | de VPSNC (Mayo | , s i o p
. niveau de | adultes nosuppres- ponse théra- | néité clinique et pronostic réserveé
Unis cohort) .
preuve mo- | VPSNC seurs peutique
déré
Premiere descrip- QaLiie;?]?Ses
Cravioto H, Feigin | tion histologique | Série de cas, b Observation L . . . L
. : - ) avec  an- Lésions histo- | Premiéere description historique, fonde la no-
[, 1959, 4, Etats- | de l'angéite gra- | niveau de |~ neuropatholo- ! .
; : géite gra- | . logiques tion de VPSNC
Unis nulomateuse non | preuve faible gique
infectieuse nuloma-
teuse
de Boysson H et | Décrire cohorte Efuicle GOEE™ | o patients DIEEOSHIE, 7l . : L .
: vationnelle tements immu- | Survie, re- | Confirme diversité clinique, importance de
o, Z0L%, 5, iiencase €& 57 multicen- edullies nosuppres- chutes I'imagerie et biopsie
France adultes VPSNC ! VPSNC PP & P
trigue seurs
Paramasivan NK | Etudier VPSNC | Etude obser- | Patients . . . S e . .
. Diagnostic, trai- | Profil clinique, | Différences de présentation selon sous-
et al., 2024, 6, | dans une cohorte | vationnelle VPSNC en . . .
S . tements survie types, résultats variables
Inde indienne prospective Inde
senseler S el Décrire VPSNC | Etude obser- | Enfants DIgEmostc, - Activité mala- | VPSNC pédiatrique distincte, importance du
ol 2008, 24 € | e vationnelle VPSNC MUNOSUPPIES™ e rechutes | suivi
nada P 9 seurs ’
Comparer . Caractéris-
Becker J et al, . . | Patients . ) . . - . .
2017, 12, Alle. \/.PSNC et mala Etu.de cas-té VPSNC vs | Diagnostic t|gues . cli Soul{gn,e d|ff|cult¢ @agnoshque, importance
agne dies mimant | moins imics niques, image- | de différencier mimics
& VPSNC e
Janvier 2026
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Geri G et al, | Série de 31 pa- | Etude obser- | 31 patients | Diagnostic, trai- | Survie, évolu- Confirme diversité clinique et pronostic
2014, 13, France | tients VPSNC vationnelle VPSNC tement tion 9 P
Neel A et al, Etude retrospec: Etude obser- | Patients . . D|ag.nosjt|c . Souligne difficulté diagnostique, importance
tive monocen- . Diagnostic confirmé vs in- o
2012, 14, France X vationnelle VPSNC . de biopsie
triqgue VPSNC certain
Schuster S et al, | Identifier  sous- | ~ . . : .
2017, 15, Alle- | types VPSNC par Ftude obser- | Patients IRM cérébrale | Patterns [RM | L€ patterns IRM refletent taille des vais
vationnelle VPSNC seaux atteints
magne IRM
de Boysson H et . Patients Caractéris-
4 Décrire  VPSNC | Etude obser- | VPSNC pe- . ) ) .| VPSNC petits vaisseaux distincte, pronostic
al., 2017, 16, ) . ) s : Diagnostic tiques cli- | 5..7
petits vaisseaux vationnelle tits  vais- ) différent
France nigues
seaux
Salvarani C et al,, | Mise a jour co- | - 1163 pa- . . . . i
2015, 17, Etats- | horte Mayo (163 Etu'de olbser tients DIBEeste, el | Sunie, "€ Confirme hétérogénéité et pronostic
: : vationnelle tement chutes
Unis patients) VPSNC
) Caractéris-
de Boysson H et Comparer Etude com- Patients . . tiques cli- | Aide au diagnostic différentiel VPSNC vs
al., 2018, 20, . VPSNC vs | Diagnostic ) .
VPSNC et RCVS | parative niques, image- | RCVS
France RCVS e
MemeEiHEEn € | ATESe  PROKEe: | g explo- | Patients Analyse  pro- | Voies immuni- L , .
et al., 2019, 24, | mique explora- atoire VPSNC téomique taires Implication du complément alternatif
Etats-Unis toire VPSNC 9
Pawlitzki M et al., | Etudier neurofila- Etude obser- | Patients Dosace neuro- Corrélation
2019, 25, Alle- | ment LCR dans : -0538 avec atteinte | NFL élevé prédit dommage axonal
vationnelle VPSNC filament
magne VPSNC axonale
Grangeon L et al omPEE! Etude com- PEIiES Imagerie, his-
7| VPSNC et inflam- . VPSNC vs | Diagnostic C Distinction entre VPSNC et CAA-ri
2024, 26, France . . parative ) tologie
mation amyloide CAA-ri
Boulouis G et al., | Décrire  spectre | Etude obser- | Patients , .
2017, 27, France | IRM VPSNC vationnelle VPSNC IRM Patterns IRM Large spectre de Iésions IRM
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