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Vascularites à anticorps anticytoplasme des polynucléaires neutrophiles
et réanimation : quel pronostic en 2018 ?
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Les vascularites sont une atteinte inflammatoire, nécrosante,
souvent systémique, des vaisseaux artériels et veineux dont
la classification se fait en fonction de la taille des vaisseaux
atteints, du type histologique et du caractère primitif ou
secondaire à une autre pathologie [1]. Les vascularites
auto-immunes des petits vaisseaux sont souvent associées à
des anticorps anticytoplasme des polynucléaires neutro-
philes (ANCA). Les présentations cliniques, histologiques,
immunologiques ont des caractéristiques bien définies [2].
Néanmoins, l’incidence, bien que mal précisée dans la litté-
rature médicale, est faible, rendant la connaissance de ce
groupe de maladie insuffisante en particulier par les réani-
mateurs [3]. Pourtant, les patients souffrant de telles patho-
logies peuvent être amenés à une prise en charge en réani-
mation au moment du diagnostic, pour une récidive ou lors
d’une complication des traitements immunosuppresseurs.
De façon simplifiée, la présentation clinique la plus fré-
quente est le syndrome pneumorénal associant sur le plan
cytologique et histologique une hémorragie intra-alvéolaire
et une glomérulonéphrite rapidement progressive. Les taux
de mortalité sont fonction pour les formes les plus sévères au
diagnostic à l’entrée en réanimation, de l’ordre de 20 %, et
pour les prises en charge des complications thérapeutiques,
en particulier infectieuses, jusqu’à plus de 70 % [4,5].

De nombreux travaux ont rapporté de façon systématique-
ment rétrospective et majoritairement monocentrique la pré-
sentation et le devenir en réanimation des patients souffrant de
vascularites auto-immunes, plus spécifiquement à ANCA.
Dans le tableau 1 sont exposées les principales études. Sans
être exhaustif, il se concentre sur les travaux qui se sont inté-
ressés aux vascularites des petits vaisseaux à ANCA dont les

présentations cliniques en situation d’urgence, et les prises en
charge sont relativement homogènes, facilitant ainsi leurs
comparaisons. À la vue du grand nombre de centres impliqués
dans les deux études rétrospectives multicentriques et du
faible nombre de patients inclus, il est possible de conclure
que les patients souffrant de vascularites à ANCA sont rares et
ont une faible prévalence d’admission en réanimation
(Tableau 1). On notera, plus spécifiquement, que la granulo-
matose avec polyangéite (anciennement dénommée maladie
de Wegener) est prédominante en réanimation et que la gra-
nulomatose éosinophilique avec polyangéite (anciennement
dénommée syndrome de Churg et Strauss) est particulière-
ment rare. La polyangéite microscopique est plus fréquente
que la granulomatose éosinophilique avec polyangéite. Par
ailleurs, les motifs d’admission spécifiques sont constants au
cours du temps et se résument principalement aux atteintes
respiratoires et rénales. Les études incluant les patients en
rechute ou anciennement diagnostiqués ont une incidence
plus élevée de sepsis reflétant probablement les complications
des traitements immunosuppresseurs au long cours. Les sur-
vies en réanimation et hospitalière sont aujourd’hui supérieu-
res à 80 % et probablement à rapporter à l’amélioration des
soins de support, mais peut-être aussi à l’instauration bien
plus précoce des traitements étiologiques immunosuppres-
seurs y compris dans les situations cliniques les plus sévères
impliquant des défaillances pluriviscérales [5]. Concernant
ces traitements, on notera l’augmentation du nombre d’échan-
ges plasmatiques réalisés lors des manifestations sévères de
ces vascularites au cours des dernières années bien que cette
thérapeutique n’ait pas encore parfaitement démontré son effi-
cacité. Les résultats très prochains de l’étude multicentrique
PEXIVAS (NCT00987389, Plasma Exchange and Glucocor-
ticoids for Treatment of Anti-Neutrophil CytoplasmAntibody
[ANCA]-Associated Vasculitis) pourraient nous apporter un
éclairage sur la pertinence de cette thérapeutique, même si, là
encore, les patients les plus sévères étaient exclus de l’étude.
Le rituximab est peu prescrit, mais son efficacité n’a pas été
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évaluée en réanimation expliquant la prédominance de pres-
cription de cyclophosphamide [6]. Si la mortalité, en diminu-
tion, semble essentiellement rapportée à la prise en charge
initiale en réanimation, dans les suites, l’amélioration de la
survie persiste, puisque jusqu’à 70 % des patients sont survi-
vants à six ans [7].

Finalement, on retiendra, comme souvent en réanimation,
qu’un diagnostic rapide et une prise en charge adaptée de ces
malades, sous-entendue précoce et complète, incluant les
soins de support, les corticoïdes, le cyclophosphamide et,
peut-être, les échanges plasmatiques sont associés à un très
bon pronostic, y compris à long terme. La nécessité d’une
coopération multidisciplinaire incluant les réanimateurs et
les médecins spécialistes de ces pathologies doit être la règle.

Liens d’intérêts : les auteurs déclarent ne pas avoir de lien
d’intérêt.
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