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sur 43 recevaient des doses de CS < 10 mg/j, ≤ 5 mg/j, ou parvenaient au sevrage complet en corticoïdes avant l’introduction du TCZ. Trente-quatre sur 43 (79 %) présentaient de une à cinq rechutes avant l’introduction du TCZ (médiane = 2 [IQR : 1–3]), qui survenaient en moyenne à 11 mg/j de CS. Vingt-six sur 43 (61 %) ont rec¸u du méthotrexate avant le TCZ. L’introduction du TCZ était motivée par une corticodépendance chez 32/43 patients (74 %), une toxicité de la corticothérapie pour 7/43 (16 %), et une prévention des effets indésirables de la corticothérapie pour 4/43 (10 %). Le suivi après introduction du TCZ était de 109 personnes-années avec une médiane de 776 jours (IQR : 556–1436). La dose cumulée médiane de CS était de 4,1 g [IQR : 2,1–5,3]. Parmi les 28 patients qui recevaient encore des doses de CS ≥ 10 mg/j avant TCZ, 28/28 (100 %) arrivaient à diminuer la corticothérapie < 10 mg/j sous TCZ et 27/43 arrivaient au sevrage complet en CS. Après introduction du TCZ, une rechute était notée chez 26/43 (60 %) patients, dont 13 sous TCZ (3 rechutes majeures) et 13 après arrêt du TCZ (4 rechutes majeures). La dose médiane de CS à la rechute était de 4 mg [IQR : 0–5]. Parmi les 29/43 patients ayant arrêté le TCZ après une durée médiane de 352 jours d’utilisation [IQR : 219–507], 15 (52 %) ont nécessité la reprise du TCZ pour rechute, dont deux pour rechute majeure. Le délai médian avant une première rechute après arrêt du TCZ était de 110 jours [IQR : 78–166]. Sous TCZ, 10/43 (22 %) des patients ont présenté au moins un effet secondaire grave, incluant 7/43 (16 %) infections graves, dont 4 sont décédés. Conclusion Bien que nos résultats conﬁrment une capacité d’épargne cortisonique notable du TCZ, il ne permet une rémission prolongée après arrêt du traitement que chez moins de un patient sur deux. Une attention doit être portée quant à la tolérance de ce traitement dans cette population âgée et lourdement prétraitée. Déclaration de liens d’intérêts Les auteurs déclarent ne pas avoir de liens d’intérêts. Références [1] Hellmich B, Agueda A, Monti S, et al. 2018 Update of the EULAR recommendations for the management of large vessel vasculitis. Ann Rheum Dis 2019, http://dx.doi.org/10.1136/ annrheumdis-2019-215672. https://doi.org/10.1016/j.revmed.2019.10.072 CO064



Classiﬁcation et pronostic des atteintes neurologiques de la maladie d’Erdheim-Chester F.C. Aubart 1,∗ , A. Idbaih 2 , D. Galanaud 3 , A. Néel 4 , S. Audia 5 , T. Le Gallou 6 , J. Razanamahery 7 , E. Riviere 8 , M. Andre 9 , J.F. Emile 10 , Z. Amoura 1 , J. Haroche 1 1 Service de médecine interne 2, hôpital de la Pitié-Salpêtrière, Paris 2 Service de neurologie – Mazarin, groupe hospitalier Pitié-Salpetrière, Paris 3 Neuroradiologie, groupe hospitalier Pitié-Salpetrière, Paris 4 Service médecine interne, CHU de Nantes, Nantes centre ville, Nantes 5 Service de médecine interne, CHU de Dijon, Dijon 6 Médecine interne, centre hospitalier universitaire de Rennes, Rennes 7 Service de médecine interne, CHU Jean-Minjoz, Besanc¸on 8 Service de médecine interne et des maladies infectieuses, hôpital Haut-Leveque, Pessac 9 Médecine interne, CHU Gabriel-Montpied, Clermont-Ferrand 10 Anatomopathologie, hôpital Ambroise-Paré, Boulogne-Billancourt ∗ Auteur correspondant. Adresse e-mail : ﬂ[email protected] (F.C. Aubart) Introduction Les atteintes neurologiques représentent une atteinte grave de la maladie d’Erdheim-Chester (MEC). Elles sont responsables d’une morbi-mortalité signiﬁcative. L’objectif du travail était d’évaluer les atteintes neurologiques, et proposer une classiﬁcation radiologique, dans une cohorte de 253 patients atteints de MEC.



Patients et méthodes Il s’agissait d’une étude monocentrique rétrospective menée entre 1981 et 2019. Les critères diagnostiques de maladie d’Erdheim-Chester étaient une présentation clinicoradiologique compatible et une documentation histologique revue centralement par 2 anatomopathologistes qualiﬁés. Le statut BRAF était déterminé par PCR gouttelette. Les données cliniques et biologiques, l’imagerie, et les traitements, ont été recueillis à partir des dossiers médicaux. Les imageries par résonance magnétique (IRM) cérébrale et médullaire ont été évaluées par 2 radiologues. L’effet des thérapies ciblées a été évalué par la réponse globale évaluée par le clinicien, et l’évolution de l’IRM a été évaluée qualitativement par 2 radiologues indépendants. Résultats Au sein de la cohorte de 253 patients, 97 (38 %) patients présentaient une atteinte neurologique. La présence d’une atteinte neurologique était associée à un âge plus jeune au diagnostic (55,5 ans versus 59,1, p = 0,03), la présence d’une mutation de BRAF (77 % chez les patients ayant une atteinte neurologique versus 59 %, p < 0,01), de xanthelasma (34 % versus 15 %, p = 0,001) et d’un diabète insipide (36 % versus 18 %, p < 0,01). La survie médiane des patients ayant une atteinte neurologique était inférieure à celle des patients sans atteinte neurologique (124 versus 136 mois, p = 0,03). Un total de 74 IRM ont été revues et 3 présentations ont été trouvées : une présentation tumorale chez 66 % des patients ayant une atteinte neurologique, une atteinte pseudo-dégénérative chez 50 % des patients, et une atteinte vasculaire dans 18 % des cas. La présentation tumorale pouvant consister en une inﬁltration des méninges sous forme d’épaississement diffus (19 %), de pseudoméningiome (19 %), d’inﬁltration parenchymateuse (18 %), et/ou d’une inﬁltration suprasellaire (18 %). Deux patients présentaient une compression médullaire en lien avec l’inﬁltration de la méninge. Aucun patient n’avait de myélopathie. La présentation pseudodégénérative était caractérisée par des hypersignaux du cervelet et/ou des pédoncules cérébelleux sans rehaussement (39 %), une atrophie corticale dans 15 % des cas, et une atrophie cérébelleuse chez 9 %. Les présentations radiologiques pouvaient s’associer les unes aux autres. Un total de 35 % des patients a été traité par interféron-alpha, et 58 % par une thérapie ciblée, qui était le plus souvent un inhibiteur de BRAF. L’utilisation d’une thérapie ciblée a permis une amélioration des symptômes dans 43 % des cas, et une amélioration de l’IRM dans 45 % des cas. Conclusion Les atteintes neurologiques de MEC sont associées à une moins bonne survie. Trois présentations radiologiques ont été décrites : tumorale, pseudo-dégénérative, et vasculaire. Les thérapies ciblées permettent une amélioration clinique et de l’IRM chez un peu moins de la moitié des patients. Déclaration de liens d’intérêts Les auteurs déclarent ne pas avoir de liens d’intérêts. https://doi.org/10.1016/j.revmed.2019.10.073 CO065



Vascularites associées aux syndromes myélodysplasiques : étude de cas multicentrique franc¸aise



A.L. Roupie ∗ , O. Fain , A. Mekinian , B. Terrier , A. Regent , H. de Boysson , F. Carrat , J. Seguier , L. Terriou , M. Versini , V. Queyrel , M. Groh , Y. Benhamou , F. Maurier , O. Decaux , L. Le Clech , M. d’Aveni , J. Rossignol , J. Gal Médecine interne, hôpital Saint-Antoine, 184, rue du Faubourg-Saint-Antoine, Paris ∗ Auteur correspondant. Adresse e-mail : [email protected] (A.L. Roupie) Introduction Les manifestations systémiques auto-immunes et/ou inﬂammatoires (MAI) sont associées avec les syndromes myélodysplasiques (SMD) dans 10 à 25 % des cas. Parmi ces manifestations les vascularites sont les plus fréquentes, majoritairement la périartérite noueuse et les vascularites leucocytoclasiques cuta-
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