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THÈME:  VASCULARITES CA 311

INTRODUCTION:
§ La granulomatose avec polyangéite (GPA) est une vascularite systémique rare. 
§ Elle affecte classiquement les voies aériennes supérieures, les poumons et les reins.
§ Cependant, la présentation  clinique peut inclure un large spectre de manifestations moins fréquentes,  rendant son diagnostic difficile et souvent 

retardé. 
§ L’atteinte digestive est moins fréquente.
§ Elle est associée à un pronostic péjoratif et à une morbidité accrue.
§ Parmi une série de 19 patients atteints de GPA, une atteinte digestive était retenue dans 2 cas (10,52 %). 
§ Cette étude vise à analyser les particularités cliniques, thérapeutiques et évolutives de cette manifestation.

OBSERVATIONS:
CAS 1 :
§ Homme âgé de 29 ans suivi depuis 10 mois pour une granulomatose digestive isolée et sévère, étiquetée initialement comme une maladie de Crohn.                
Il recevait un traitement par la mésalazine. 

§ Il avait aussi une symptomatologie traînante et récidivante de la sphère ORL, négligée initialement. 
§ L’évolution était marquée par l’installation d’une déviation de la cloison nasale pour laquelle il a eu un traitement chirurgical. Les suites opératoires 
étaient compliquées par une perforation de la cloison nasale. 

§ Deux tentatives de septoplastie à partir du cartilage auriculaire étaient essayées mais échouées. 
§ Le patient développait par la suite des ulcérations jugales, une obstruction des voies lacrymo-nasales et des ulcérations de l’oropharynx. 
§ Des biopsies de l’oropharynx  et des fosses nasales étaient  réalisées,  objectivant des lésions  granulomateuses associées  à  une vascularite 
leucocytoclasique nécrosante. 

§ Les ANCA étaient négatifs chez ce patient. Le diagnostic d’une GPA était retenu avec une atteinte de la sphère ORL, oculaire et digestive. 
§ Une corticothérapie à forte dose était instaurée, initiée par des bolus de Solumédrol et associée au méthotrexate à la dose de 15 mg/semaine. 
§ L’évolution était favorable sans récidive de la vascularite.

CAS 2 : 
§ Il s’agissait d’un homme âgé de 46 ans, qui était hospitalisé pour un complément de prise en charge d’une GPA dans sa forme diffuse et sévère. 
§ Ce diagnostic était retenu devant une atteinte de la sphère ORL, une atteinte cutanée faite d’un purpura vasculaire et de lésions ulcéro-nécrotiques, 
une atteinte pulmonaire à type de nodules pulmonaires et d’excavations, une atteinte rénale et une polyarthrite. 

§ Les ANCA étaient positifs avec une spécificité antigénique anti PR3. 
§ L’étude histologique des biopsies (cutanée et nasale) révélait une vascularite leucocytoclasique 
et des lésions granulomateuses.
§ Le patient était traité par des corticoïdes à forte dose, initiés par des bolus de solumédrol.
§ Au douzième jour du traitement d’attaque, il présentait un syndrome occlusif avec des 
douleurs abdominales diffuses, des nausées et un arrêt des matières et des gaz.
§ Le scanner abdomino-pelvien objectivait une péritonite avec un épanchement intra-péritonéal 
de grande abondance et un pneumopéritoine.
§ Une laparotomie en urgence était pratiquée.
§ Elle avait mis en évidence des perforations  multiples au niveau  de l’intestin  grêle, associées à 
un épanchement intra-abdominal purulent.
§ L’étude histologique du segment intestinal réséqué objectivait un infarctus de la paroi intestinale.
§ Une suture des lésions perforées et une mise en place d’une jéjunostomie étaient réalisées.
§ Le traitement par des bolus de cyclophosphamide était associé.
§ Les suites opératoires étaient compliquées par l’installation d’une insuffisance rénale fonctionnelle secondaire aux pertes hydriques importantes de la 
stomie digestive et par la survenue d’une éventration sur la plaie de la laparotomie.

§ L’évolution initiale de la GPA était favorable mais le patient était perdu de vue après le 6ème bolus mensuel de cyclophosphamide.

DISCUSSION ET CONCLUSION:
§ Au cours de la GPA, l’atteinte digestive est rare de l’ordre de 10 à 26 % des cas. 
§ Elle peut être décrite au moment du diagnostic ou survenir au cours de l’évolution de la vascularite. 
§ L’atteinte digestive est une manifestation grave et redoutable. Elle fait partie du Five factor score (FFS) et incite à une intensification du traitement. 
§ Les patients présentent un risque plus élevé de complications sévères et d’hospitalisation prolongée. 
§ L’atteinte digestive de la GPA doit être distinguée des autres maladies intestinales infectieuses, inflammatoires ou ischémiques dont les
caractéristiques endoscopiques et histologiques peuvent ressembler à celles de la GPA.

Tomodensitométrie abdominale en coupe axiale objectivant un
pneumopéritoine en rapport avec une perforation de l’intestin 
grêle


