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Ce cas clinique a �et�e pr�esent�e en communi-
cation orale au congr�es de la FFFCEDV
2018 �a Juan-les-Pins. Nous remercions vive-
ment son auteur de nous permettre de le
publier dans nos colonnes.

Observation

Monsieur M, 55 ans, consulte en mars 2017 au
cabinet pour un purpura p�et�echial infiltr�e des
membres inf�erieurs pr�edominant aux chevilles
(figure 1), remontant jusqu'aux cuisses, �evoluant
par pouss�ees depuis 3 mois.

À l'interrogatoire, il rapporte comme ant�ec�edent un
accident grave d'escalade en 2013 avec des fractures
costales compliqu�ees d'un h�emothorax.

Depuis six mois, il se plaint d'une rhinite et d'une
sinusite ayant motiv�e plusieurs lignes de traite-
ments par antibiotiques, sans aucune am�elioration
et avec un retentissement moral et g�en�eral. Il suit un
traitement antid�epresseur prescrit par le m�edecin
traitant. À l'examen il semble fatigu�e, pr�esente
quelques l�esions croûteuses des narines.

Une maladie de Wegener est suspect�ee devant
l'association d'un purpura vasculaire et d'une
sinusite chronique.

La biopsie du purpura des membres inf�erieurs
confirme la vasculite leucocytoclasique mais elle
n'est pas granulomateuse. Le scanner des sinus
montre une hyperplasie de la muqueuse, la biopsie
des sinus est difficile �a programmer en ambulatoire.
La biologie retrouve un syndrome inflammatoire et
les ANCA sont �a 640 UI/mL avec une sp�ecificit�e AC
anti-prot�einase PR3 �a 163 UI/mL.

Le diagnostic de maladie de Wegener est confirm�e.

Quand je revois le patient pour les r�esultats, il a des
douleurs abdominales, des selles glairo-sanglantes,
une atteinte papulo-pustuleuse explosive du visage,
une polyarthrite bilat�erale des chevilles, des
�epaules et des m�etacarpo-phalangiennes et il a du
mal �a se mouvoir. Il est adress�e en urgence �a
l'hôpital dans la crainte d'une complication diges-
tive �a type de perforation.

À l'entr�ee en hospitalisation dans le service du
professeur V. Descamps �a l'hôpital Bichat, M. M
pr�esente une asth�enie, un purpura des membres
inf�erieurs moins important du fait du repos inflig�e
par des douleurs articulaires invalidantes. Il a par
ailleurs une �eruption �eryth�emato-papuleuse du
visage (figure 2), des croûtes endo-nasales et une
gingivite �eryth�emateuse et œd�emati�ee.

Le scanner abdominal r�ealis�e en urgence �ecarte
l'hypothèse d'une perforation digestive. Tandis que
le scanner pulmonaire r�evèle des plages en verre
d�epoli et la fibroscopie bronchique avec lavage
alv�eolaire met en �evidence une h�emorragie intra-
alv�eolaire. Le scanner c�er�ebral ne r�evèle pas de
pachym�eningite.

Le bilan r�enalmet en �evidence une h�ematuriemicro-
scopique avec 105 h�ematies/mL, une cr�eatinine

Figure 1. Purpura infiltr�e des chevilles (Coll. Dr Risbourg).
Figure 2. �Eruption papulo-pustuleuse du front (Coll. Pr
Descamps).
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�a 120 mmol/L, un DFG �a 53 mL/min. Les c-ANCA
sont positifs �a 160 U/mL avec une sp�ecificit�e Ac
anti-PR3 positifs �a 328 U/mL.

Les biopsies r�ealis�ees au niveau du purpura ainsi
que celles au niveau endo-nasal ne mettent pas en
�evidence de granulome mais une vascularite. C'est
celle r�ealis�ee sur les l�esions papulo-inflammatoires
et n�ecrotiques du visage qui retrouve le granulome
p�eri- et extravasculaire (figure 3). La biopsie r�enale
n'est pas demand�ee car elle ne modifierait pas la
prise en charge th�erapeutique.

Le diagnostic de granulomatose avec polyang�eite
(GPA) anciennement appel�ee la granulomatose
de Wegener, est donc confirm�e avec une atteinte
plurivisc�erale : cutan�ee, ORL, r�enale, pulmonaire
et articulaire. La prise en charge en urgence est
motiv�ee par le risque de perforation digestive et le
pronostic r�enal.

M. M reçoit en urgence un bolus de Solu-M�edrol
500 mg IV et une perfusion de rituximab 1 g ; ce
traitement sera suivi d'une corticoth�erapie per os
1 mg/kg/j et une perfusion bimensuelle de rituxi-
mab 1 g le premier mois, suivi d'une perfusion tous
les 6 mois.

L'�evolution �a un mois sera satisfaisante avec une
r�egression des atteintes cliniques, une stabilisation
de l'atteinte r�enale et une diminution des taux d'Ac
anti-PR3 �a 51 U/mL.

Discussion

La granulomatose avec polyang�eite (GPA) fait partie
des vascularites �a ANCA (tableau 1), ancienne
maladie de Wegener. C'est une vascularite
n�ecrosante rare (3/100 000 patients) associant une
inflammation de la paroi vasculaire des petits
vaisseaux et une granulomatose p�eri- et extravas-
culaire. Les formes g�en�eralis�ees comme celle de
notre patient sont caract�eris�ees par l'association
d'une atteinte ORL, pulmonaire, r�enale, digestive,
cutan�ee et m�ening�ee. À côt�e de ces formes, il existe
30 % de formes limit�ees, principalement respira-
toires, sans h�emorragie alv�eolaire, sans atteinte
r�enale, sans alt�eration de l'�etat g�en�eral et n'enga-
geant pas le pronostic vital.

Les manifestations dermatologiques sont fr�equentes
(50 %) parfois r�ev�elatrices.

Le purpura palpable des extr�emit�es est la l�esion la
plus fr�equente. Des ulc�erations orales sont not�ees
dans 30 % des cas. Les l�esions papulo-n�ecrotiques
(10 %) sont localis�ees pr�ef�erentiellement sur les
faces d'extension des membres, proches des articu-
lations et moins fr�equemment sur le visage comme
chez notre patient.

La gingivite hyperplasie paraît pathognomonique
de la GPA s'�etendant �a l'ensemble de la gencive qui
est hyperplasique, rouge violac�ee parsem�ee de
petites taches purpuriques friables au contact
donnant un aspect de gingivite « frambois�ee ».

L'histologie du purpura est rarement contributive,
ne permettant pas la mise en �evidence du granu-
lome ; par contre, les biopsies des muqueuses
ou d'ulc�erations cutan�ees peuvent permettre
comme dans notre cas la mise en �evidence de la
vascularite granulomateuse ou du granulome
extravasculaire.

Ces l�esions cutan�ees ont une signification pronos-
tique p�ejorative, associ�ee �a une plus grande
fr�equence d'atteintes r�enales et neurologiques.

L'ACR (American College of Rheumatology) pro-
pose des critères de classification permettant de

TABLEAU 1. Les vascularites �a ANCA (d’apr�es [1]).

D�enomination
actuelle

Ancien nom
D�ebut, signes
cliniques

Histologie
ANCA

Granulomatose avec
polyang�eite

Maladie de
Wegener

ORL, purpura Vascularite petits vaisseaux
granulome p�eri-
extravasculaire

c-ANCA anti PR 3
(81 % sensibilit�e)

Granulomatose
�eosinophilique
avec polyang�eite

Maladie de Churg
et Strauss

Asthme,
�eosinophilie

Vascularite petits vaisseaux
infiltrat �eosinophilique 30 %

p-ANCA anti MPO
(40 % sensibilit�e)

Polyang�eite
microscopique

Livedo, nodule,
purpura

Vascularite petits vaisseaux
superficiels du derme

p-ANCA anti MPO
(75 % sensibilit�e)

Figure 3. Vascularite n�ecrosante circonf�erentielle et
granulome.
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retenir, face �a une vascularite d�emontr�ee, le
diagnostic de GPA ; la pr�esence de deux critères
est requise :
– Inflammation orale ou nasale.
– Radiographie thoracique anormale.
– H�ematurie microscopique.
– Granulome p�erivasculaire ou extravasculaire.

La pr�esence d'ANCA de type cytoplasmique diffus
est sensible, retrouv�ee dans plus de 80 % des formes
diffuses et dans environ 50 % des formes localis�ees.
Il s'agit d'anticorps dirig�es contre la prot�einase 3,
très sp�ecifique (sp�ecificit�e97 %) et de grande valeur
diagnostique et pronostique pour le suivi.

Non trait�ee, la GPA avait une mortalit�e �a 1 an
d'environ 70 %. Une r�emission est obtenue sous
traitement dans plus de 80 % des cas. Les rechutes
sont fr�equentes (50 %). Le taux de survie atteint
maintenant 75 % �a 10 ans.

Le traitement consiste en une corticoth�erapie en
bolus relay�ee par une corticoth�erapie �a 1 mg/kg/j et
une d�ecroissance lente sur 18 mois. Cette cortico-
th�erapie est associ�ee soit au cyclophosphamide
(2 mg/kg/ j) soit au rituximab (375 mg/m2/15 j).
Les �etudes comparatives [2] n'ont pas permis de
mettre en �evidence de diff�erence quant �a l'efficacit�e
et aux effets secondaires de ces deux traitements.
Un des problèmes th�erapeutiques majeurs est li�e
aux effets secondaires des traitements.

Liens d'int�erêts : l'auteur d�eclare n'avoir aucun lien
d'int�erêt en rapport avec l'article.

R�ef�erences :
1- Francès C. Conduite �a tenir devant une vascularite cutan�ee.
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