OEILET MEDECINE INTERNE

Un regard revelateur !
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Introduction

La granulomatose avec polyangéite (GPA), anciennement maladie de Wegener, est
une vascularite necrosante rare touchant les vaisseaux de petit calibre. Si elle
affecte classiquement les voies respiratoires et les reins, les manifestations
ophtalmologiques concernent 16 a 78 % des patients. Ces dernieres peuvent
toucher I'ensemble des structures oculaires et engager le pronostic visuel en
I'absence de prise en charge précoce. L'atteinte orbitaire, rapportéee dans 15 a 60
% des cas, est rarement revelatrice de la maladie et demeure de ce fait un défi
clinique majeur. Nous rapportons le cas d'une exophtalmie gauche inaugurale
revelant une GPA orbito-meningee, dont I'evolution a eté marquée par une
bilateralisation ameélioree sous Rituximab.

Observation

Un homme de 54 ans a eté admis pour une exophtalmie gauche douloureuse
associee a une baisse de l'acuite visuelle. L'examen ophtalmologique a mis en
evidence une exophtalmie unilaterale gauche, non axiale (oblique en bas) et
iIrreductible. L'acuite visuelle etait imitee a la perception lumineuse a gauche,
contrastant avec une vision conservee a l'ceil droit. L'examen pupillaire a revéle
une mydriase areflexique avec abolition du reflexe photomoteur.
Le bilan biologique a montré un syndrome inflammatoire avec une CRP a 78 mg/I.
L'IRM orbito-cérébrale a mis en eévidence un aspect de pseudo-tumeur avec
infiltration granulomateuse de l'orbite gauche intéressant les graisses intra et extra
coniques et les muscles oculomoteurs et une extension a |l'apex orbitaire, une
exophtalmie grade 3 et une infiltration gauche diffuse des sinus de la face avec
osteosclerose des parois de l'orbite.
Le patient a béneéficié d'une biopsie orbitaire en faveur d'une granulomatose avec
polyangeite, confirmée par un bilan immunologique positif a ANCA anti-PRS3.
Le bilan d’extension retrouvait une notion de rhinorrhee avec obstruction nasale
recidivantes a l'interrogatoire, sans autres atteintes d'organes (notamment
pulmonaire ou renale).
Le patient a recu un traitement par corticothérapie associée au cyclophosphamide.
L'évolution a été marquee par l'apparition d'une exophtalmie a droite et une cecite
de |'cell gauche. L'IRM orbito-cerebrale de controle a revéle une extension du
processus lesionnel du cote droit avec un epaississement méningé temporal.
L'instauration du Rituximab (375 mg/m2/semaine en induction, puis traitement
d'entretien semestriel) associé a la corticothérapie a permis une nette regression
radiologique du processus orbito-meningé et sinusien.

Conclusion

| ’atteinte orbitaire de la GPA, bien
gue rare, constitue une urgence
diagnostique en raison du risque de
cécite irreversible.

Ce cas souligne la nécessite
d'evoquer cette vascularite devant une
pseudotumeur orbitaire, y compris en
'absence de signes systemiques, afin
de débuter precocement une
therapeutique ciblée et efficace.

Image 2 : IRM orbito-cérébrale montrant
I'infiltration orbitaire gauche
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