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Maladie de Wegener :

difficulté diagnostique et gravite

Wegener's granulomatosis: diagnosis difficulty and

gravity
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Résumé

La granulomatose de Wegener est une vascularite granulomateuse systémique rare, surtout chez les sujets de race noire. Nous rapportons
une observation d’'une granulomatose de Wegener révélée par une fievre chronique et une insuffisance rénale rapidement progressive. Il n'y
avait pas d'atteintes oto-rhino-laryngées ou pulmonaires. La recherche des c-ANCA (spécificité antiproteinase 3) était fortement positive.
L’évolution était rapidement fatale malgré I'instauration d’'une corticothérapie a forte dose associée a un bolus de cyclophosphamide. Sans
les manifestations classiques oto-rhino-laryngées ou pulmonaires, le diagnostic d’'une granulomatose de Wegener est difficile. Le pronostic
est défavorable, s'il existe une atteinte rénale ou a un taux des ANCA élevés.
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Abstract

Wegener’s granulomatosis is a systemic granulomatous vasculitis rare, particulary among black race. We report one case of Wegener's
granulomatosis revealed by chronic fever and rapidly progressive renal failure. There was no Ear-Nose-Throat (ENT) and pulmonary symp-
toms. c-ANCA (specificity anti proteinase3) was strongly positive. In spite of high dose corticosteroids combined with a bolus of cyclophos-
phamide, the outcome was fatal. Without the classic ENT and pulmonary manifestations, the diagnosis of Wegener’s granulomatosis is diffi-

Introduction

La granulomatose de Wegener est une vascularite
granulomateuse systémique rare. Elle associe essen-
tiellement des atteintes oto-rhino-laryngées (ORL) et
pulmonaires [1]. Les atteintes rénales constituent la
gravité de la maladie de Wegener et elles définissent
les formes dites « diffuses » par opposition aux formes
localisées. Nous rapportons une observation de granu-
lomatose de Wegener en insistant sur la gravité et la

difficulté diagnostique.

cult. The prognosis is unfavorable when there is a serious renal failure or a high rate of c-ANCA.
Keywords: Wegener's granulomatosis, rapidly progressive renal failure, ANCA, immunosuppressive

Observation

Il s’agit d’'un homme de 59 ans, sans antécédent
particulier, qui a été admis pour une fiévre prolongée
associée a des sueurs nocturnes, et une altération de
I'état général évoluant depuis six semaines. Il se plai-
gnait de myalgies diffuses, de paresthésies des extré-
mités, et des vomissements. On n’a pas noté de symp-
tdmes respiratoires ni d’atteinte des voies aériennes
supérieures depuis le début de la maladie.

L'examen physique retrouvait une pression artérielle a
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160 et 90 mmHg, un amaigrissement de 5 kg en un
mois, et une polynévrite des membres inferieurs. Le
reste de I'examen physique était sans particularité. Les
examens biologiques montraient un syndrome inflam-
matoire avec une vitesse de sédimentation (VSH) a 65
mm a la premiére heure, une protéine C réactive
(CRP) a 112 mg/L. L’'hnémogramme révélait une ané-
mie microcytaire avec un taux d’hémoglobine a 10,9 g/
dL, une hyperleucocytose & 14,8 x 10%/L. Il existait une
insuffisance rénale rapidement progressive avec une
créatininémie qui passait en trois jours de 323 pmol/L
(clearance de la créatinine a 36 ml/mn) a 550 pmol/L
(clearance de la créatinine a 9 ml/mn), une protéinurie
a 0,4 g/24h une hématurie a 3 200 000 /mL et une leu-
cocyturie a 623 000 /mL. La sérologie VIH, de I'hépati-
te B et C,

bactériologique des urines et la recherche de bacille

les hémocultures, I'examen cyto-
acido-alcoolo-résistant dans le crachat étaient revenus
négatifs. La radiographie pulmonaire montrait un syn-
drome interstitiel bilatéral. L'échographie abdomino-
pelvienne et cardiaque était normale. Une antibiothéra-
pie associant doxycycline (200 mg/j) et céftriaxone (2
g/j) était décidée devant cette fievre a pointe d'appel
pulmonaire. La doxycycline a été institué devant les
résultats de la radiographie pulmonaire qui a montré
une image interstitielle. L'évolution était marquée par la
persistance de la fievre et la progression de la dégra-
dation de I'état général du patient.

A J10, la tomodensitométrie thoracique sans injec-
tion de produit de contraste revenait normale. A J14, la
recherche d’anticorps anticorps anticytoplasme des
polynucléaires neutrophiles (ANCA) revenait positive a
640 avec une spécificité anti-protéinase 3 (c-ANCA)
supérieur a 100 UI/mL au test ELISA et anticorps anti-
myelopéroxydase (p-ANCA) inferieur a 1,5 Ul/mL. La
ponction biopsie rénale n’était pas réalisée. Le dia-
gnostic de granulomatose de Wegener avec une at-

teinte rénale prédominante et sévere était retenu. Une

corticothérapie a forte dose (Méthylprednisolone a 15
mg/kg/j pendant 3 jours) suivi de bolus de cyclophos-
phamide & 800 mg/m? était prescrite. Le patient était
décédé dans un tableau d'acidose métabolique avec

hyperkaliémie avant la réalisation de la dialyse.

Discussion

La granulomatose de Wegener est la plus rare des
maladies systémiques. Son incidence est estimée en-
tre 2 a 12 cas par million d’habitants [3]. Elle est plus
rare chez les sujets de race noire, qui ne représentent
que 2% des cas rapportés [2]. Notre patient est parmi
les premiers cas décrits dans la littérature malgache.
La maladie de Wegener survient principalement entre
40 et 60 ans, et sans prédominance du genre [3,4].
Les signes généraux fréquemment observés mais non
spécifiques sont la fievre persistante, I'asthénie, les
arthromyalgies, I'amaigrissement [2,5], comme dans
notre observation. Les manifestations cliniques sont
dominées par les atteintes ORL (80 a 100% des cas).
et pulmonaires (80 a 100% des cas) [1,2]. Les atteintes
ORL se manifestent généralement sous forme de rhini-
te crolteuse et/ou ulcérohémorragique, de sinusite ou
d’'otite moyenne séreuse ou purulente. Pour les mani-
festations pulmonaires: les signes d’appel sont non
spécifiques (toux, dyspnée, douleurs thoraciques, hé-
moptysies), I'anomalie radiologique la plus caractéristi-
gue est la présence des opacités nodulaires multiples
non calcifiées évoluant vers I'excavation. Mais I'image-
rie pourrait montrer aussi un syndrome interstitiel, une
pleurésie ou des atélectasies et méme des sténoses
bronchiques. L'absence de symptdmes cliniques tra-
duisant une atteinte ORL et/ou pulmonaire constitue la
particularité de notre observation; celle-ci rend difficile
le diagnostic de maladie de Wegener. Del Porto et al
ont rapporté un cas similaire de maladie de Wegener

limitée a une atteinte rénale et révélée par une fiévre
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inexpliquée [6]. La présence d'une atteinte rénale est
fréquente (46 a 90% des cas) mais inconstante au
cours d'une maladie de Wegener [7,8]. L'atteinte la
plus typique est une glomérulonéphrite rapidement
progressive avec une protéinurie modérée, une héma-
turie microscopique et une leucocyturie [7,8]. L’hyper-
tension artérielle est initiale dans 16% des cas [2]. La
ponction biopsie rénale peut retrouver une glomérulo-
néphrite nécrosante segmentaire et focale, associée a
des croissants extracapillaires, généralement pauci-
immune [8]. Dans la forme systémique, les c-ANCA
(spécificité anti protéinase 3) sont présents dans 96%
cas avec une spécificité de 85 a 99%. Ainsi, la recher-
che des ANCA constitue un élément clé du diagnostic,
ce qui a été le cas de notre patient. Le traitement clas-
sique de la maladie de Wegener associe la corticothé-

rapie a fortes doses et du cyclophosphamide

(immunosuppresseur) [7]. Il permet une rémission
dans 80% des cas. Mais le pronostic dépend de la pré-
sence des éléments de survie péjoratifs [7,9], regrou-
pés dans la five factor score (FFS) révisée en 2009
tels 'age supérieur a 65 ans, des signes cardiaques
(atteinte péricardique ou myocardique), des complica-
tions digestives, une élévation des la créatininémie (=
150umol/L) et 'absence de manifestations ORL [9,10].
Notre patient avait une FFS a 2 (créatininémie>140
pmol/L et absence de manifestations ORL). Si le score
est a deux comme celui de notre patient la mortalité a
cing ans est estimée a 40% [10]. L'épuration extra-
rénale et/ ou la transplantation rénale pourrait amélio-
rer le pronostic surtout a court et a moyen terme [7],
mais l'accessibilité a ce type de moyen thérapeutique

est trés difficile a Madagascar.

Conclusion

Certaines formes atypiques de maladie de Wegener
caractérisée par lI'absence d'atteintes ORL et/ou pul-
monaires sont difficiles a diagnostiquer. D’autant plus
si la maladie survient chez un sujet de race noire. La
présence de c-ANCA (spécificité anti protéinase 3) per-
met de poser le diagnostic et de mettre en route le trai-
tement le plus tét possible a fortiori s'il existe des fac-
teurs de mauvais pronostic dont d'atteinte rénale. La
maladie de Wegener doit étre évoquée chaque fois
gu'il existe une insuffisance rénale rapidement pro-

gressive associée a une fieévre inexpliquée.
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