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Introduction La granulomatose avec polyangeite (GPA) 
anciennement maladie de Wegener est une vascularite 
systémique nécrosante idiopathique qui touche les voies 
respiratoires supérieures et inférieures et s'accompagne 
de lésions cutanées et d'une atteinte rénale. On parle de 
forme limitée lorsque les reins ne sont pas touchés. Nous 
rapportons ici le cas d’une jeune femme présentant une 
atteinte limitée oto-rhino-laryngologique (ORL) sévère 
rarement décrite dans la littérature.

•Observation B.D, patiente âgée de 31 ans était suivie en 
ORL pour rhino-sinusite chronique ne répondant pas au 
traitement médical et chirurgical, patiente orientée en 
médecine interne devant l’aggravation de son état 
notamment la survenue de céphalées importantes, une 
exophtalmie bilatérale, une paralysie faciale périphérique 
droite,une surdité mixte de l’oreille gauche , une 
dysphonie, une dysphagie avec paralysie des nerfs 
craniens  IX, X, XII. L’exploration chez elle retrouve à l’IRM 
orbito-cérébrale un épaississement inflammatoire des 
espaces profonds de la face compliqué d’un processus 
inflammatoire intra-orbitaire, sur biopsie naso-sinusienne 
un infiltrat inflammatoire chronique polymorphe et à la 
biologie des Anti-corps anti neutrophiliques (ANCA) de 
type anti PR3 fortement positifs, Le reste des examens 
notamment respiratoire et rénal sont sans anomalies. 
Après élimination des diagnostics différentiels notamment 
infectieux et néoplasiques, le diagnostic de GPA limitée est 
retenu (FFS à -1, BVAS à 9, VDI à 6). La mise sous 
corticothérapie (bolus suivie d’une corticothérapie au long 
cours) et cotrimoxazole permettant une amélioration 
rapide de l’état de la patiente, une biothérapie de type 
Rituximab (en induction puis entretien) est également 
décidée devant le risque de récidive et la gravité clinique 
de l’atteinte qui met en jeu le pronostic fonctionnel et 
éventuellement vital dans ce cas. A un an de suivi, la 
patiente est en bon état général, présente une disparition 
des céphalées et de la dysphagie, une réduction 
importante de l’exophtalmie, de la PFP droite , de la 
dysphonie et de la paralysie des nerfs IX, X et XII gauches, 
avec néanmoins une persistance de la surdité mixte 
gauche (BVAS à 6, VDI à 4). L’IRM orbito-cérébrale de 
contrôle est sans anomalies.

Discussion La GPA est une vascularite grave dont l'évolution 
sans traitement adéquat conduit à l’aggravation voire au 
décès. Bien que la présence de
l’atteinte ORL est considérée comme de bon pronostique 
(selon le score FFS), cette manifestation même isolée peut 
se révéler sévère . Classiquement, l’association 
corticothérapie-cyclophosphamide est indiquée pour 
induire la rémission. Néanmoins, des études rapportent une 
absence d’infériorité du Rituximab au cyclophosphamide 
dans cette indication. Cela s’est révélé également le cas 
chez notre jeune patiente qui a bien répondu à une 
induction par corticothérapie-Rituximab et un entretien par 
Rituximab, tout en permettant d’éviter les effets 
secondaires relatifs à l’usage du cyclophosphamide.
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Conclusion L’atteinte ORL pure est rare au cours de la GPA. 
Un tableau clinique de rhino-sinusite réfractaire aux 
traitements médicaux et chirurgicaux habituels peut 
notamment être révélateur. L’atteinte est de sévérité 
variable, ce qui guidera la prise en charge thérapeutique. 
Dans les formes
sévères, la corticothérapie est classiquement associée au 
cyclophosphamide en induction de la rémission, néanmoins 
le Rituximab a également montré son efficacité dans cette 
indication.
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