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RESUME :

La Granulomatose Eosinophilique avec Polyangéite (EGPA), anciennement connue sous le nom de Syndrome de Churg Strauss, se
caractérise par une inflammation granulomateuse nécrosante riche en éosinophiles, qui affecte préférentiellement les voies respira-
toires. Elle s’accompagne également d’une vascularite nécrosante touchant principalement les vaisseaux de petit & moyen calibre.
Toutefois, il est crucial de noter que ’atteinte rénale, a type de Glomérulonéphrite Rapidement Progressive (GNRP), peut étre énon-
ciatrice de la maladie, parfois méme en absence de toute manifestation pulmonaire. Par ce travail, nous rapportons un cas d’EGPA
a révélation exclusivement rénale sans atteinte respiratoire précédente ou associée.
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ABSTRACT : EOSINOPHILIC GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS (EGPA) OF RENAL REVELATION : report
of a case.

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA), formerly known as Churg-Strauss syndrome, is characterized by necroti-
zing granulomatous inflammation rich in eosinophils, which often affects the respiratory tract. It is also accompanied by necrotizing
vasculitis primarily involving small to medium-sized vessels. However, it is important to note that renal involvement, in the form of
rapidly progressive glomerulonephritis (RPGN), can be indicative of the disease, sometimes even in the absence of any pulmonary
manifestations. In this work, we report a case of EGPA with exclusively renal presentation without any prior or associated respira-
tory involvement.
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INTRODUCTION
La granulomatose €osinophilique avec polyangéite ( EGPA ),
ou syndrome de Churg et Strauss (SCS) est une maladie rare
[1-3], qui fait partie d’un groupe hétérogéne de vascularite sys-
témiques lié¢ a I’inflammation des vaisseaux sanguins de calibre
variable, associée a une ¢éosinophilie périphérique et tissulaire
qui survient généralement a tout age, chez des sujets préalable-
ment asthmatiques [4].
Contrairement a la granulomatose avec polyanggite et a la poly-
anggéite microscopique, I’atteinte rénale dans la EGPA est moins
fréquente (environ 25%) et peu étudiée. La glomérulonéphrite
nécrosante pauci-immune en croissant est la manifestation
rénale la plus fréquente chez les patients atteints de la EGPA
ANCA-positive. Bien que rares, d’autres formes d’atteinte ré-
nale peuvent également étre observées, telles qu’une néphrite
interstitielle éosinophile, une glomérulonéphrite mésangiale,
une néphropathie membraneuse ou une sclérose focale [5].
Dans cette observation, nous rapportons un cas d’EGPA ou la
maladie s’est révélée a 1” occasion de I’investigation d’une glo-
mérulonéphrite associée a une €osinophilie, sans signes respira-
toires antérieurs ou concomitants.

OBSERVATION

Un patient agé de 72 ans, diabétique bien équilibré sous anti-
diabétiques oraux, avait été traité cinq mois avant son admission
pour des 1ésions psoriasiformes sur ses membres supérieurs par
une corticothérapie. Il s’est présenté au service de néphrologie
avec un syndrome de glomérulonéphrite rapidement progres-
sive. L’examen clinique notait une apyrexie avec paresthésies
des membres inférieurs sans troubles moteurs, ni manifestations
cardio-respiratoires ou cutanées. Les examens biologiques ont
montré une anémie modérée avec un taux d’hémoglobine a 10g/
dL, un taux plaquettaire normal, une leucocytose a 9,1G/L avec
une hyperéosinophilie a 1,8G/L, confirmée sur frottis sanguin
périphérique « FSP » (figure 1).

Figure 1. Hyperéosinophilie sur FSP coloré au MGG,
visualisée en microscope optique.

La créatininémie était élevée a 30mg/dL, atteignant 50mg/dL
en moins de dix jours. La protéinurie était de 1,3g/24 heures,
et une hématurie a été détectée par ’examen cytologique des
urines. Le dosage des auto-anticorps anti-MPO (ANCA) est
revenu élevé. Les examens pulmonaires, notamment la radio-
graphie thoracique et la spirométrie, étaient normaux. L’électro-
myographie (EMG) a signalé une atteinte neurologique de type
neuropathie périphérique axonale démyélinisante. La biopsie
rénale a objectivé une prolifération extra-capillaire en croissant
cellulaire, avec une prédominance d’éosinophiles, établissant
ainsi le diagnostic d’EGPA (figure 2). Un traitement basé sur
le cyclophosphamide en bolus associé a une corticothérapie
a dose pleine, suivie d’une réduction progressive, a été initié.
L’évolution clinique a été marquée par une régression des signes
neurologiques, une stabilisation de la fonction rénale et une nor-
malisation du taux d’éosinophiles.
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Figure 2. Aspects histologiques d’un parenchyme rénal remanié,

coloré au trichrome de Masson, visualisé au MO.
(4) Gx10. (B) Gx40 ; Nécrose fibrinoide, rupture de la capsule de Bowma
avec croissant cellulaire actif.

DISCUSSION

L’EGPA, décrite pour la premicre fois en 1951 par Jacob Churg
et Lotte Strauss [1], est une angéite systémique nécrosante des
vaisseaux de petit 8 moyen calibre [6], associée a une éosinophi-
lie sanguine et tissulaire [3]. Cette maladie rare est de 1 a 2 cas
par million d’habitants par an, et peut apparaitre a tout age avec
une moyenne a environ 45 ans [1-3].

Classiquement, 1’atteinte respiratoire est quasi-constante, sou-
vent marquée par un asthme sévére, d’installation récente, ou
qui précede de quelques années la vascularite systémique [4].
L’étio-pathogénie de la maladie demeure en grande partie mal
¢lucidée [7]. Vraisemblablement auto-immune, par la présence
d’auto-anticorps anticytoplasmes des polynucléaires neutro-
philes ( ANCA ), chez plus d’un tiers des patients [8-10], qui
présentent habituellement un phénotype clinique vascularitique
caractérisé par la fréquence des hémorragies alvéolaires, glomé-
rulonéphrites, multinévrites et des rechutes. Cependant, la néga-
tivité d’ANCA n’exclut pas la maladie, mais distingue plutdt un
2tme phénotype différent, dont les manifestations sont plus liées
a la toxicité éosinophilique (atteinte cardiaque, infiltrat pulmo-
naire, et polynévrite) [9-11].

Des facteurs incriminés dans son déclenchement ont étés rap-
portés, tels que I’inhalation des poussiéres, des infections bac-
tériennes et parasitaires, la vaccination et certains médicaments,
principalement les antileucotrienes [12,13].

Le SCS évolue schématiquement en trois phases successives
non respectées chez la plupart des patients : une premiere dite al-
lergique avec inflammation des voies respiratoires, suivie d’une
seconde pré-vasculitique hyper-éosinophilique puis I’installa-
tion de vascularite. Cette derniére peut se manifester par une
gastroentérite, une neuropathie périphérique, des atteintes cuta-
nées, cardiaques, des arthromyalgies et/ou une néphropathie.

Chez notre patient, aucune symptomatologie respiratoire, cli-

nique et/ou radiologique, n’était présente. En revanche, il pré-
sentait une GNRP, pathognomonique des atteintes rénales dans
le contexte des vascularites. L’association de cette néphropathie
a la neuropathie démy¢élinisante périphérique et a I’hyperéosino-
philie a permis d’orienter le diagnostic. Les éruptions cutanées
antérieures traitées sans exploration peuvent &tre liées a son
EGPA.

Devant I’hétérogénéité du tableau clinique, 1’étude histologique
peut étre nécessaire au diagnostic par la mise en évidence de vas-
culite nécrosante, de granulomes vasculaires et extravasculaires
riches en éosinophiles [2,3,12,14]. La biopsie rénale chez notre
patient a permis de révéler une prolifération extra capillaire en
croissant cellulaire avec prédominance des éosinophiles.
Compte tenu de son pronostic sombre [10], I’instauration du
traitement s’est imposée, a base des corticostéroides plus ou
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moins un immunosuppresseur [2,4,15,16], qui depuis leur uti-
lisation ont permis des rémissions intercalées par des poussées
récurrentes [10,17].

CONCLUSION

La granulomatose ¢osinophilique ou la maladie de Churg et
Strauss est une vascularite relativement rare dont le mode de
révélation le plus typique est une atteinte pulmonaire a type
d’asthme sévere a révélation tardive ou d’aggravation récente.
Néanmoins, I’atteinte rénale, type glomérulonéphrite rapide-
ment progressive, peut étre énonciatrice de la maladie en dehors
de toute manifestation pulmonaire. L’association des autres
manifestations de la maladie, conjuguée a 1’examen anatomo-
pathologique, permet d’orienter le diagnostic.
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