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RESUME

Introduction: La maladie de Wegener est une in-
flammation granulomateuse focale qui touche avec
prédilection les voies aériennes supérieures, les pou-
mons et les reins.

Observation: Nous présentons I'observation d'un pa-
tient agé de 39 ans, qui a consulté pour une exoph-
talmie inflammatoire de I'eeil gauche survenue 8
mois auparavant, avec des antécédents de rhinosi-
nusites répétitives et dyspnée d’effort. Le diagnostic
de maladie de Wegener a été confirmé par la biop-
sie nasale. Le patient a bénéficié d’un traitement as-
sociant corticothérapie, bolus mensuel de cyclophos-
phamide et triméthoprine sulfaméthoxazole, qui a
entrainé une rémission compléete de la maladie.
Commentaires et conclusion: La maladie de Wege-
ner est une affection multisystémique, d’étiologie in-
connue. Elle est caractérisée par la triade diagnos-
tique classique associant la nécrose granulomateu-
se, la vascularite et la glomérulonéphrite. Le traite-
ment associant corticoides et cyclophosphamide a
considérablement amélioré le pronostic autrefois tres
sévere de cette affection.
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ABSTRACT

Introduction: Wegener's granulomatosis is a necro-
tizing granulomatous vasculitis characterized by the
involvement of the upper airways, lungs and kid-
neys.

Case report: A 39-year-old man presented with a
8-month history of proptosis of left eye. He had a
history of recuring sinusitis and dyspnea . The dia-
gnosis of Wegener's granulomotosis was confirmed
by the nasal biopsy. A complete remission was
achieved after treatment with corticosteroids, cyclo-
phosphamide and trimethoprine sulfamethoxazole.
Comments and conclusion: Wegener's granuloma-
tosis is a multisystemic inflammatory disease of un-
known origin. The classic diagnostic triad of this dis-
ease is necrotizing granuloma of the upper or lower
respiratory tract, vasculitis and nephritis. The dis-
ease is usually fatal if untreated. However, early dia-
gnosis and immunosuppressives such as cyclophos-
phamide can induce long term remission.
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INTRODUCTION

La maladie de Wegener est une granulomato-
se inflammatoire multisystémique d’étiologie in-
connue, caractérisée histologiquement par une
inflammation granulomateuse, une nécrose pa-
renchymateuse et une vascularite atteignant
I’ensemble de la paroi des moyennes et sur-
tout des petites artéres. Bien que tous les or-
ganes puissent étre atteints, la rhinosinusite,
I'atteinte pulmonaire et la glomérulonéphrite
sont les manifestations cliniques les plus fré-
quentes. La localisation ophtalmologique est
fréquente: elle est retrouvée dans 30 a 80 %
des cas selon les séries. Nous décrivons dans
ce travail une dacryoadénite inflammatoire ré-
vélatrice de cette affection.

OBSERVATION

Nous rapportons I'observation d’un patient agé
de 39 ans, ayant comme antécédents des rhino-
sinusites traitées sans amélioration par anti-
biotiques et une dyspnée d’effort. Il a consulté
pour exophtalmie inflammatoire de I'ceil gau-
che apparue 8 mois auparavant. L'examen a
montré une acuité visuelle réduite a 1/10, une
exophtalmie inflammatoire oblique vers le bas,
irréductible et non pulsatile avec limitation de
I’élévation et, a la palpation, une masse orbi-
taire de siege supéro-externe au niveau de la
loge lacrymale. L'examen du segment anté-
rieur était strictement normal. Au fond d’ceil on
a noté une hyperhémie de la papille avec des
plis choroidiens en interpapillomaculaire, sans
aucun signe de vascularite rétinienne. L'exa-
men de I'ceil adelphe s’est avéré normal en de-
hors d'un larmoiement. Devant I'association
exophtalmie inflammatoire, rhinosunisite et dys-
pnée d'effort, le diagnostic de maladie de Wege-
ner a été fortement suspecté et investigué. La
tomodensitométrie orbitaire montrait un pro-
cessus extraconique de densité tissulaire loca-
lisé en supéro-externe au dépens de la glande
lacrymale, associé a une pansinusite fronto-
makxillo-éthmoidale (photos 1,2). Le bilan bio-
logique a montré un syndrome inflammatoire
avec vitesse de sédimentation accélérée, CRP
élevée et hyperleucocytose & 12000/mm?3. Le
bilan rénal ainsi que le bilan pulmonaire com-
prenant une radiographie pulmonaire et une to-
modensitométrie thoracique étaient sans ano-
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malies. La recherche des anticorps anticyto-
plasme des polynucléaires neutrophiles( cAN-
CA) était négative. Une biopsie de la glande la-
crymale révéla des signes de vascularite avec
présence d'infiltrat inflammatoire riche en éo-
sinophiles et en plasmocytes disposés en foyer
autour des vaisseaux. Devant la persistance
d'un doute diagnostique une biopsie nasale a
été effectuée qui a confirmé le diagnostic en ob-
jectivant la présence d'un granulome inflam-
matoire avec nécrose parenchymateuse. Le dia-
gnostic de maladie de Wegener modérée avec
atteinte oculaire et ORL était alors retenu. Un
traitement a base de bolus de méthylpredniso-
lone fut instauré a raison de 600 mg/j pendant
3 jours avec relais par la prednisone par voie
orale a la dose de 1 mg/kg/j, associé a un trai-
tement immunosuppresseur a base de cyclo-
phosphamide sous forme de 6 bolus mensuels
a la dose de 800 mg par bolus et a la trimé-
thoprine sulfaméthoxazole a raison de Y2 com-
primé deux fois par jour. L'évolution fut favo-
rable avec régression de I'exophtalmie (pho-
to 3) et amélioration de 'acuité visuelle a 8/10,
ainsi qu’une régression de I'inflammation bio-
logique. Le patient est actuellement en rémis-
sion compléte depuis 18 mois.

DISCUSSION

La granulomatose de Wegener est une affec-
tion multisystémique d’étiologie inconnue. Elle
a été décrite la premiére fois par Klinger en
1931, puis ultérieurement par Wegener en 1936
(5,20). Elle survient classiquement a la qua-
trieme décade de la vie, sans prédilection de
sexe (5,14,16,20). Cette affection est carac-
térisée cliniqguement par une granulomatose né-
crosante qui atteint les voies aériennes supé-
rieures et inférieures, une glomérulonéphrite né-
crosante et focale et une vascularite systémi-
que qui atteint les vaisseaux de petit calibre
(1,2,5,6).

L'atteinte des voies aériennes supérieures re-
présente la manifestation clinique la plus fré-
qguente. Elle se traduit par des lésions des fos-
ses nasales, du cavum et des sinus entrainant
une sinusite, une rhinite ulcérée ou une perfo-
ration de la cloison nasale. L'atteinte ORL peut
se compliquer d'une laryngite ou d’une surdité
de transmission, qui peut étre due soit a une



Photos 1 et 2: la TDM orbitaire objective un processus tissulaire au dépens de la glande lacrymale associé a une pansi-
nusite fronto-ethmoido-maxillaire
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Photo 3: la TDM orbitaire montre la régression de la masse orbitaire aprés traltement

inflammation des vaisseaux cochléaires, soit a
une otite moyenne purulente (2,14,20).

Les manifestations respiratoires sont précoces
et fréquentes et peuvent étre inaugurales dans
87 % des cas (20): toux, hémoptysie et dys-
pnée d’effort sont les signes d’appel les plus fré-
quents. Mais elles peuvent rester asymptoma-
tiques et découvertes sur la radiographie pul-
monaire (infiltrat pulmonaire, pleurésie, opa-
cités nodulaires).

La glomérulonéphrite peut étre soit inaugurale
ou survenir au cours de I'évolution: elle peut
progresser d’une forme asymptomatique et bé-
nigne a la glomérulonéphrite fulminante avec
insuffisance rénale terminale malgré un traite-
ment approprié (20). L'absence d’atteinte ré-
nale et pulmonaire définit les formes limitées
de la maladie qui sont de meilleur pronostic (9).
L'atteinte oculaire survient dans 28 a 87% des
cas (2,3,5,7,13,16,17,20). Elle peut attein-
dre les différentes structures de I'ceil et de ses
annexes. L'orbitopathie inflammatoire est no-
tée chez 29% des patients (10), celle ci peut
étre soit primitive ou secondaire a la propaga-
tion de I'inflammation a partir des sinus para-
nasaux (2,3,5,16). Elle se manifeste par une
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exophtalmie inflammatoire associée ou non a
une ophtalmoplégie totale ou partielle; la da-
cryoadénite, présente chez notre patient, est
trés rare. L'obstruction du canal lacrymonasal
est fréquente et est secondaire a I'extension di-
recte de I'atteinte nasopharyngienne (3,10,11).
D’autres manifestations oculaires peuvent étre
observées au cours de cette affection: ulcere
palpébral (9), granulome conjonctival avec né-
crose de la conjonctive (15,18), sclérite, épis-
clérite, ulcére cornéen , uvéite, granulome du
corps ciliaire (7) et vascularite rétinienne ou
choroidienne oblitérante (13). L'atteinte du nerf
optique peut étre d’origine vasculaire directe
entrafnant une neuropathie optique ischémi-
que antérieure ou postérieure (1), ou d’origine
compressive par le granulome orbitaire
(3,16,17). Quel que soit le mécanisme, le pro-
nostic est assez réservé avec le risque de perte
visuelle estimé a 8% (5,20).

Le diagnostic histologique revét une importan-
ce capitale dans le diagnostic de la maladie de
Wegener, car il permet de mettre en évidence
les trois criteres histologiques typiques de la
maladie: I'inflammation granulomateuse, la vas-
cularite et la nécrose. Cette triade diagnosti-



que n'est pas toujours retrouvée a I'examen
anatomopathologique, notamment en cas d’at-
teinte orbitaire ol la vascularite prédomine,
comme l'illustre notre observation. L'absence
de la triade ne permet pas d’exclure le diagnos-
tic a cause de la faible sensibilité de la techni-
que (5). La présence d’anticorps anticytoplas-
me des polynucléaires neutrophiles antiprotéi-
nase 3 (c ANCA) est d'une grande importance
diagnostique, avec une sensibilité de I'ordre de
85 a 96% dans les formes généralisées de la
maladie, alors qu’elle est souvent négative dans
les formes limitées (6).

Classiquement le traitement de la maladie de
Wegener consiste en |'association cyclophos-
phamide - corticoides qui entraine une rémis-
sion chez plus de 90% des patients (5,20).
L'utilisation de traitement immunosuppresseur
est justifiée par la sévérité de cette affection,
puisque en l'absence de traitement la morta-
lité est de I'ordre de 90%. La cyclophospha-
mide peut étre utilisé soit par voie orale a la
dose de 2 mg /kg/j poursuivi au moins une an-
née apres la rémission, ou sous forme de bolus
mensuel a la dose de 800 mg/mois, qui est pré-
férable dans les formes limitées de la maladie,
car il est moins toxique et entraine moins d’ef-
fets secondaires que la voie orale, mais le taux
de récidives est plus fréquent (4,5,20). Nous
avons adopté ce dernier protocole thérapeuti-
que chez ce patient qui présente une forme li-
mitée de Wegener , et qui a abouti a une ré-
mission compléte de la maladie. On peut avoir
recours a d’autres traitements immunosuppres-
seurs , notamment le méthotrexate indiqué dans
les formes actives en cas d’intolérance au cy-
clophosphamide. Récemment, un anticorps mo-
noclonal anti-TNF, I'infliximab, est utilisé avec
succes dans les formes réfractaires au traite-
ment standard associant cyclophosphamide et
corticoides (8,12,19). Le triméthoprine sulfa-
méthoxazole s’avere également efficace, il conttri-
bue a la diminution du nombre et de la sévé-
rité des rechutes (5 ).

CONCLUSION

L'atteinte oculaire au cours de la maladie de
Wegener est fréquente. Elle releve de deux meé-
canismes, soit une atteinte directe de I'ceil par
la vascularite ou secondaire a I'atteinte ORL,
et en particulier a la présence d’un granulome

sinusien. L’examen ophtalmologique complet
constitue un élément important dans I'évalua-
tion diagnostique de cette affection.
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