Les vascularites associees aux ANCA

Granulomatose avec polyangeite revelée par un purpura vasculaire et
une vascularite digestive : un cas clinique complexe
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Introduction:

La granulomatose avec polyangéite (GPA) est une vascularite nécrosante systemique dont les manifestations cliniques peuvent étre atypiques
et préter a confusion avec d'autres pathologies. Nous présentons ici un cas complexe de GPA chez un jeune patient, dont le diagnostic a eté
retardé en raison de manifestations atypiques.

Présentation du cas :

Un homme de 24 ans, sans antécédents médicaux significatifs, a été hospitalise en 2010 pour un purpura vasculaire déclive et symetrique au
niveau des membres inférieurs. Lexamen clinique initial était sans particularités, hormis les Iésions purpuriques. Le bilan biologique a révelé une
anémie normochrome normocytaire, une cholestase anictérique et un syndrome inflammatoire biologique. Les sérologies virales notamment
hépatiques et le bilan immunologique comportant le dosage des ANCA, de la cryoglobulinémie et du Dot hépatique étaient négatifs.
L'électrophorese des protéines seriques a montré une hypergammaglobulinémie polyclonale. Une biopsie cutanée des lesions purpuriques a
mis en evidence une vascularite leucocytoclasique sans dépots d'IgA a I'immunofluorescence directe. Une IRM biliaire et une biopsie hépatique
n‘ont pas montrée d'anomalies significatives.

Le patient a été traité par colchicine, corticothérapie a forte dose et |'acide acide ursodésoxycholique, avec amélioration clinique initiale.
L'évolution a été caractéerisée par une déependance aux corticostéroides du purpura vasculaire, malgré des investigations etiologiques repéetees
restées non contributives, avec une négativité persistante des ANCA tout au long du suivi, et une persistance de la cholestase hépatique.

Neuf ans plus tard, le patient a présenté plusieurs épisodes de rectorragies de moyenne a grande abondance, nécessitant des transfusions
sanguines et une prise en charge en réanimation. Un angioscan abdominal a révélé un épaississement circonferentiel regulier de la derniere
anse iléale. Lendoscopie digestive a montré une gastropathie petéchiale fundique et antrale, ainsi gu'une pancolite ecchymotique et pétechiale.
L'histologie de la biopsie colique a confirmé des lésions d'ischémie aigué et chronique, compatibles avec une vascularite digestive.

Le patient a été remis sous corticothérapie a forte dose, avec une amélioration clinique et aggravation progressive de la cholestase a la biologie.

Au cours de son suivi, le patient a présenté une chute avec traumatisme facial, compliquée d'une épistaxis de grande abondance. Un scanner
du massif facial a revélé une lyse étendue de la cloison nasale et des cornets inférieurs et moyens, ainsi que des zones de lyse du palais osseux
(fig,1). Lexamen ORL a confirmé la destruction osseuse et cartilagineuse

avec la présence des croutes noiratres dans les fosses nasales.
La biopsie nasale a montré un remaniement inflammatoire
ulcéré sans granulome ni vascularite spécifique.

Le diagnostic de granulomatose avec polyangéite (GPA) a été
retenu sur la base des atteintes cutanée, digestive et ORL,
malgré I'absence d’ANCA et de lésions histologique en faveur.

Le patient a recu 3 bolus de solumédrol (1 g/j) pendant 3 jours,
suivis d'une corticothérapie orale a 1 mg/kg/j, associee a 2 cures

de rituximab espacées de 15 jours indiquee devant l'atteinte mésentérique.
L'évolution a éte favorable, avec une amélioration clinique et biologique,
une absence de réecidive du purpura vasculaire et des rectorragies, et un recul

de 4 mois sans complications. R,
Fig.1. Coupe sagittale du scanner du massif facial montrant la lyse
large de la cloison nasale, des cornets et du palais osseux ainsi

que la déformation nasale chez notre patient.
Discussion :

- La granulomatose avec polyangéite (GPA) est classiquement associée a la présence d'anticorps anticytoplasme des neutrophiles (ANCA).
Toutefois, la littérature rapporte qu'environ 10 a 20 % des patients atteints de GPA présentent des ANCA negatifs. Cette forme séronégative est
genéralement déecrite comme une forme localisée, avec un risque de rechute plus faible comparé aux formes ANCA-positives (1,2,3).

- Bien que l'atteinte digestive dans la GPA soit rare, plusieurs cas ont été rapportés, se manifestant principalement sous forme de colite
hémorragique, sans autres signes systémiques, posant un probleme de diagnostic differentiel avec les maladies inflammatoires chroniques de
I'intestin (MICI) (4,5).

- Dans notre cas, I'atteinte hépatique observée a initialement éteé interprétée comme une cholestase biliaire idiopathique, en raison d'un bilan
etiologique négatif. Cependant, une revue de la littérature révele que certaines anomalies du bilan hépatique ont éte deécrites dans les
vascularites a ANCA, en particulier dans la GPA. L'évolution favorable sous rituximab suggere un possible lien entre cette atteinte hépatique et
le processus vasculitique (6).

- A notre connaissance, une GPA révélée simultanément par une atteinte digestive et des ANCA négatifs, en I'absence de preuve histologique,
représente une entité exceptionnelle. Un seul cas similaire a été décrit dans la littérature, avec un diagnostic confirmé en post-mortem (7).

Conclusion :

La GPA doit étre évoquee devant un purpura vasculaire récidivant associé a des atteintes multiviscérales, meme en I'absence d'ANCA. Une
collaboration multidisciplinaire est essentielle pour confirmer le diagnostic et initier rapidement un traitement immunosuppresseur.
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