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Résumé Les manifestations pleuropulmonaires des vascularites nécrosantes sont fréquentes,
polymorphes. Si l’existence de signes extrapulmonaires et la présence d’anticorps anticyto-
plasme des polynucléaires neutrophiles sont une aide utile pour le diagnostic d’une poussée de la
vascularite, l’existence de symptômes pleuropulmonaires peut aussi faire débattre d’infections
ou d’effets iatrogènes induits par les traitements immunosuppresseurs.
© 2010 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Poumon
KEYWORDS
Wegener’s
granulomatosis;

Summary The pleuropulmonary manifestations of necrotising vasculitis are frequent and
polymorphic. If the existence of extrapulmonary signs and the presence of neutrophil poly-
nuclear anticytoplasmic antibodies are helpful for the diagnosis of a bout of vasculitis, the
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existence of pleuropulmonary symptoms can also make for discussion of infections or iatrogenic
effects induced by immunosuppressive treatments.
© 2010 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.
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es vascularites correspondent à un processus inflamma-
oire intéressant les vaisseaux, pouvant toucher une ou
lusieurs des tuniques pariétales (de dehors en dedans :
dventice, media, intima) et responsables de phénomènes
schémiques, voire de nécrose dans leurs territoires de dis-
ribution.

Le poumon représente une des cibles des vascularites
écrosantes. En effet, il s’agit d’un organe très vascularisé,
ichement doté de cellules vasoactives. Toutes les structures
euvent être concernées par le phénomène vascularitique :
arenchyme, trachée et arbre bronchique, structures vas-
ulaires, plèvre.

Des différentes classifications des vascularites, nous choi-
issons comme référence la conférence de consensus de
hapel Hill (http://www.chuv.ch/ial/ial-fig-1-classification-
asculites.jpg), qui repose sur la taille des vaisseaux
tteints. Notre revue se limitera aux principales vascularites
écrosantes systémiques représentées par la granulomatose
e Wegener (GW), le syndrome de Churg et Strauss, la poly-
ngéite microscopique (ou micropolyangéite), en précisant
uelques éléments pour certaines vascularites à tropisme
ulmonaire moins prononcé.

anifestations pleuropulmonaires de la
ranulomatose de Wegener [1,2]

ascularite nécrosante associant une inflammation de la
aroi des petits vaisseaux et une granulomatose péri-
t extravasculaire, la GW se caractérise dans sa forme
omplète, par des signes ORL et un syndrome pneumoré-
al. Elle est la vascularite dont le tropisme pulmonaire est
e plus prononcé, avec un pronostic largement dominé par
’éventualité d’hémorragies intra-alvéolaires.

Rare, sa prévalence est estimée à 3/100 000 habitants en
rance, avec un âge moyen de survenue de 45 ans et une
égère prédominance masculine. Le marqueur le plus sen-
ible (91 % dans les formes actives, 68 % dans les formes
nactives) et le plus spécifique (98 %) de cette maladie
st la présence d’anticorps anticytoplasme des polynu-
léaires neutrophiles (ANCA) de fluorescence cytoplasmique
cANCA), et de spécificité antigénique protéinase 3 dans plus

e 75 % des cas.

La fréquence de l’atteinte pulmonaire varie de 48 à
4 % des cas selon les séries. La controverse au sujet de
ormes avec atteinte pulmonaire isolée, réputées de pronos-
ic moins favorable, est caduque depuis la mise en évidence
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’atteintes rénales organiques latentes quasi-constantes en
icroscopie électronique.
Lorsqu’ils existent (formes pulmonaires infra-cliniques

ans 6 à 34 % des cas), les signes d’appel pulmonaires
ont non spécifiques et coexistent ou surviennent succes-
ivement : toux volontiers sèche ou hémoptoïque, dyspnée
nspiratoire (stridor des sténoses sous-glottiques), douleurs
horaciques (traduction fréquente d’atteinte pleurale). Ces
ymptômes sont souvent inauguraux de la maladie, ou bien
récédés de quelques semaines à quelques mois d’atteintes
ymptomatiques des voies aériennes supérieures. Plus rare-
ent, la GW est révélée soit par une hémoptysie massive

n rapport avec des hémorragies intra-alvéolaires diffuses,
oit par une dyspnée aiguë en rapport avec une sténose tra-
héale sous-glottique ou bronchique, plus volontiers chez
’enfant. Les épanchements pleuraux sont fréquents, en
énéral d’abondance faible à modérée, associés le plus
ouvent aux nodules parenchymateux. Les adénopathies
édiastinales sont rares et bilatérales.
Les aspects radiologiques typiques de la GW consistent en

es opacités nodulaires, de taille comprise entre quelques
illimètres et une dizaine de centimètres (d’aspect pseu-
otumoral), multiples (en général inférieures à dix), de
opographie bilatérale, excavées dans la moitié des cas
vec paroi épaissie (Fig. 1). S’y associent souvent des infil-
rats, classés en trois types : opacités alvéolaires diffuses,
ilatérales, asymétriques évocatrices d’hémorragies intra-
lvéolaires (Fig. 2) ; opacités peu denses, plus localisées,
ugaces ; opacités denses à risque d’excavation. Les radio-
raphies standard seront systématiquement complétées par
es coupes tomodensitométriques, permettant de documen-
er aussi des lésions sténosantes de la trachée et/ou l’arbre
ronchique, des adénopathies profondes, et de préciser
’importance des épanchements pleuraux.

La fibroscopie bronchique est peu contributive dans
ette pathologie : elle peut objectiver une inflammation
spécifique, un saignement endobronchique par hémorragie
ntra-alvéolaire, des ulcérations muqueuses, des granulomes
t des sténoses de l’arbre trachéobronchique. Elle est anor-
ale chez la moitié des patients présentant des signes
ulmonaires. Elle est une aide pour le diagnostic des hémor-
agies intra-alvéolaires par l’examen du liquide de lavage
score de Golde), et contribue au diagnostic différentiel que
eprésente l’infection pulmonaire en cas de GW traitée.

Au cours de la GW, les troubles constatés au cours
es explorations fonctionnelles respiratoires sont variables :

yndrome restrictif lié au volume des opacités parenchy-
ateuses, avec diminution de la capacité de diffusion du
O ; syndrome obstructif en cas d’atteinte bronchique proxi-
ale ou distale ou de sténose sous-glottique aggravative ;

http://www.chuv.ch/ial/ial-fig-1-classification-vasculites.jpg


manifestations pleuro-pulmonaires

Figure 1. Opacités nodulaires révélant une granulomatose de
Wegener.
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Figure 2. Hémorragies intra-alvéolaires au cours d’une granulomatose
phosphamide et traitement oral par prednisone à six mois.
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yndrome mixte. Le praticien averti saura se méfier d’une
ugmentation de la capacité de diffusion du CO, pouvant
igner des hémorragies intra-alvéolaires à bas bruit du fait
’une augmentation de la surface d’échange alvéolocapil-
aire.

Les explorations endoscopiques bronchiques peuvent
eprésenter une aide au diagnostic histologique de la GW
râce aux biopsies bronchiques, transbronchiques et plus
ouvent chirurgicales. Cependant, la rentabilité de ces
echniques reste faible : 7 % des biopsies transbronchiques
dentifient la vascularite associée, trois fois sur quatre, au
ranulome dans la série du National Institute of Health ;
es microabcès ou des zones de nécrose cernées d’un gra-
ulome palissadique à cellules géantes signent l’atteinte
arenchymateuse dans 84 % des biopsies pulmonaires chi-
urgicales, associées à des lésions de vascularite tantôt
hroniques, tantôt aiguës ou granulomateuses non nécro-
antes. Des lésions cicatricielles sont également décrites,
rédominant au niveau artériel.

La forte prévalence de l’atteinte pulmonaire au cours
e la GW trouve son illustration dans les critères de clas-

ification de l’American College of Rheumatology (ACR) :
nflammation orale ou nasale ; radiographie thoracique
normale (nodules pleins ou excavés, infiltrats fixes) ; héma-
urie microscopique ; granulome vasculaire périvasculaire

de Wegener. A. Au diagnostic. B. Évolution après bolus de cyclo-
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Tableau 1 Critères de classification ACR pour le syn-
drome de Churg et Strauss.

Critères ACR pour le syndrome de Churg et Strauss

1. Asthme
2. Éosinophilie > 10 %
3. Mono- ou polyneuropathie
4. Infiltrats pulmonaires labiles
5. Anomalie des sinus
6. Infiltrat extravasculaire à éosinophiles
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Maladies de Horton
ACR : American College of Rheumatology.

u extravasculaire. La présence d’au moins deux critères sur
uatre permet de classer le patient comme porteur d’une
W avec une sensibilité de 88,2 % et une spécificité de 92 %
hez un patient atteint de vascularite.

anifestations pleuropulmonaires de
’angéite granulomateuse de Churg et
trauss [3]

e syndrome de Churg et Strauss est une angéite nécro-
ante segmentaire des petits vaisseaux associée à un infiltrat

éosinophiles et un granulome péri- et extravasculaire
cellules géantes responsable d’un asthme grave avec

yperéosinophilie sanguine (volontiers supérieure à 1500 par
illimètre cube) et infiltrats parenchymateux labiles. Il

urvient classiquement entre 30 et 45 ans, chez des sujets
éputés atopiques.

L’asthme et l’hyperéosinophilie sont constants pour rete-
ir le diagnostic, associés à une rhinite allergique dans 75 %
es cas. Le praticien s’étonnera de la survenue tardive des
anifestations asthmatiques, passé 30 ans.
Les manifestations radiologiques sont présentes dans

7 à 86 % des cas selon les séries. Typiquement, il s’agit
’infiltrats disséminés, bilatéraux, non systématisés et
abiles. Si les opacités à contours flous sont rapportées moins
réquemment, elles n’évoluent pas vers l’excavation, ce qui
ermet la distinction avec la GW. Les atteintes interstitielles
t pleurales sont plus rares.

Les lésions anatomiques correspondent à une vascu-
arite essentiellement artériolaire, moins fréquemment
einulaire, associée dans la moitié des cas à un infiltrat gra-
ulomateux à cellules géantes des alvéoles et des septa,
’évolution fibrosante focale.

L’association vascularite systémique et asthme hyper-
osinophilique fait facilement évoquer le diagnostic, mais
e caractère segmentaire de l’atteinte anatomique rend
es biopsies dirigées souvent non contributives. Dans 60 à
0 % des cas, les ANCA sont positifs avec une fluorescence
érinucléaire et une spécificité antigénique de type myélo-
eroxydase. Des critères de classification ont été établis par

’ACR (Tableau 1) : la présence de quatre des six critères fait
orter le diagnostic de syndrome de Churg et Strauss avec
ne sensibilité de 85 % et une spécificité de 99,7 % chez un
atient atteint de vascularite.
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anifestations pleuropulmonaires de la
olyangéite microscopique [4,5]

ouvent confondue avec la périartérite noueuse, la polyan-
éite microscopique trouve sa signature histologique dans
ne atteinte des vaisseaux de petit calibre (capillaires, arté-
ioles et veinules) et l’absence de granulome.

L’atteinte pulmonaire est dominée par les hémorragies
ntra-alvéolaires, aussi fréquentes que dans la GW, par-
ois responsables d’hémoptysie. Dans une série récente de
9 cas, l’atteinte pulmonaire est bilatérale dans 90 % des
as, avec une prédilection pour les bases pulmonaires. Le
iquide de lavage bronchoalvéolaire est hémorragique chez
3 % des patients. Les ANCA sont positifs dans 50 à 80 %
es cas, tantôt en fluorescence cytoplasmique, tantôt en
uorescence périnucléaire. L’association des signes pulmo-
aires à une glomérulonéphrite extracapillaire, en présence
’ANCA, oriente vers le diagnostic de micropolyangéite.

utres vascularites [6]

ériartérite noueuse

a périartérite noueuse touche les artérioles de moyen
t petit calibre, en l’absence de granulome. Les signes
espiratoires sont variables, allant de la dyspnée parfois
sthmatiforme aux douleurs thoraciques voire aux hémopty-
ies.

La séméiologie radiologique est non spécifique : infiltrats,
pacités nodulaires pouvant s’excaver, atteinte intersti-
ielle, épanchements pleuraux. . . Plus rarement sont trouvés
es aspects de fibrose interstitielle, de pneumonie organi-
ée cryptogénétique, d’hypertension artérielle pulmonaire,
e fistules bronchopulmonaire ou -pleurale. Typiquement, il
’y a pas d’hémorragie intra-alvéolaire.

aladie de Behçet

’atteinte pulmonaire au cours de la maladie de Behçet
’excède pas 10 % des cas. Elle est surtout le fait de
anifestations vasculaires de type anévrysmes des gros

roncs artériels, thromboses veineuses médiastinales, pou-
ant entraîner des infarctus pulmonaires responsables de
odules inconstamment excavés. L’association de ces signes
ulmonaires à une uvéite, une aphtose bipolaire oriente le
iagnostic.

aladies de Takayasu

e 4 à 16 % des maladies de Takayasu présentent des mani-
estations pleuropulmonaires en rapport avec des lésions
’artérite. Connue sous le nom de « maladie des femmes
ans pouls », la maladie de Takayasu peut s’émailler de
yspnée d’effort, d’hémoptysies, d’hypertension artérielle
ulmonaire.
e 1 à 5 % des maladies de Horton s’accompagnent de
oux chronique, sèche, quinteuse, diurne et nocturne,
ebelle. Ces formes tussigènes sont relativement faciles
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Tableau 2 Poumon et vascularites à ANCA.

Type de
vascularite

Imagerie Endoscopie EFR Histologie Atteinte
des gros
troncs

Atteinte des
petites et
moyennes artères

Atteinte
capillaire

GW Nodules excavés
+++
Sténoses
sous-glottiques
Épanchements
pleuraux

Alvéolite
neutrophilique

TVO
TVR
↓DLCO
TVM

Nécrose
Granulome

− +++ (nécrose
parenchyma-
teuse)

++
Condensation
pulmonaire
HIA

SCS Infiltrats labiles Alvéolite
éosinophilique

TVO +++ Granulome
éosinophilique
extravasculaire

− − +
Condensation
pulmonaire

MPA Variable LBA
hémorragique,
sidérophages

− Absence de
granulome

− − +++
HIA

GW : granulomatose de Wegener ; SCS : syndrome de Churg et Strauss ; MPA : micropolyangéite ; LBA : lavage broncho-alvéolaire ; EFR : explorations fonctionnelles respiratoires ; TVO :
trouble ventilatoire obstructif ; TVR : trouble ventilatoire restrictif ; DLCO : capacité de diffusion du monoxyde de carbone ; TVM : trouble ventilatoire mixte ; HIA : hémorragie
intra-alvéolaire.
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Tableau 3 Atteintes extrapulmonaires au cours des vascularites à ANCA.

Site atteint Granulomatose de Wegener Syndrome de Churg et Strauss Micropolyangéite

Altération de l’état général − +++ +++
Mononeuropathie multiple + ++ +++
Atteinte musculaire − ++ ++
Arthrites/arthralgies + ++ ++
Purpura vasculaire ++ ++ −
Atteinte rénale +++ − +++
Atteinte digestive − + −
Atteinte cardiaque + + −
Atteinte ORL +++ + −
Atteinte ophtalmologique ++ − +
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− : absent ou très rare ; + : peu fréquent ; ++ : fréquent ; ++ + : trè

diagnostiquer chez un patient de plus de 60 ans, avec
es signes cliniques évocateurs d’artérite du territoire
arotidien externe ; mais peuvent s’avérer plus difficiles

rattacher lorsqu’elles en constituent la manifestation
naugurale. Les manifestations pleuroparenchymateuses,
spécifiques et pouvant mimer n’importe quelle autre vascu-
arite, ouvrent le débat différentiel et peuvent faire tarder
e diagnostic de maladie de Horton.

iagnostic positif de l’atteinte
leuropulmonaire

e diagnostic de l’atteinte pleuropulmonaire utilise les
utils usuels de la pneumologie et de l’imagerie thoracique.

’est l’association de lésions pleuroparenchymateuses,
ocumentées diversement, avec des signes systémiques
xtrapulmonaires qui orientent le diagnostic nosologique.
es Tableaux 2 et 3 précisent ces éléments pour les trois
rincipales vascularites à ANCA évoquées dans cette revue.
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igure 3. Conduite à tenir pratique en cas de manifestation pleuropu
quent et caractéristique de l’affection.

onduite à tenir en cas de manifestations
leuropulmonaires au cours de la prise en
harge d’une vascularite nécrosante

’apparition ou la modification de symptômes pleuropulmo-
aires au cours d’une vascularite systémique traitée soulève
lusieurs interrogations : s’agit-il d’une rechute de la vas-
ularite, d’une complication opportuniste infectieuse, d’un
ffet secondaire des traitements, ou d’une manifestation
hromboembolique ?

Toutes les infections pulmonaires opportunistes, sur-
enant chez des patients lourdement immunodéprimés,
euvent rendre compte de manifestations pleuropulmo-
aires, et surtout au cours du traitement d’attaque de la
ascularite, ce qui revient à définir la période de risque
nfectieux majeur durant la première année de traite-

ent. La pneumocystose pulmonaire est particulièrement

réquente au cours de la GW, et ce d’autant plus qu’il existe
ne lymphopénie traînante. C’est l’évolution fatale dans
nviron un tiers des cas qui fait préconiser une antibiopro-

lmonaire survenant lors d’une vascularite connue et traitée.
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phylaxie par le cotrimoxazole dès le début du traitement,
et environ pour un an, voire tant que dure la lymphopé-
nie. D’autres germes peuvent être incriminés : aspergillose
invasive ou aspergillome dont le siège peut correspondre
à une cavitation résiduelle d’un nodule parenchymateux,
pneumonie à cytomégalovirus, nocardiose, légionellose. . .

Une embolie pulmonaire peut compliquer le cours évo-
lutif d’une vascularite traitée, surtout s’il s’agit d’une
pathologie thrombogène ou associée à des facteurs throm-
bophiliques.

Enfin, les effets iatrogènes pulmonaires des immu-
nosuppresseurs doivent être redoutés : pneumopathie
d’hypersensibilité aiguë sous méthotrexate, fibrose pulmo-
naire liée au cyclophosphamide, pneumopathie interstitielle
subaiguë de l’azathioprine. . .

Une conduite à tenir pratique est proposée (Fig. 3).

Conclusion

Les manifestations pleuropulmonaires des vascularites sont
marquées par leur non-spécificité, leur potentiel de gra-
vité très largement dominé par la survenue d’hémorragies
intra-alvéolaires. Ce n’est que par une approche intégra-

tive des signes pulmonaires et systémiques avec les résultats
complémentaires obtenus grâce à l’immunologie d’une part
(ANCA en particulier), et aux outils classiques de la pneumo-
logie d’autre part, que le diagnostic nosologique est établi.
Une fois la vascularite connue et traitée, le poumon reste

[
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n organe possiblement rechuteur, mais aussi une cible des
nfections ou des effets iatrogènes induits par les immuno-
uppresseurs.

onflit d’intérêt

ucun.
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